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Дистония – это неврологический синдром, обуслов-

ленный дисфункцией сенсомоторных нейронных связей и

характеризующийся непроизвольными длительными не-

ритмическими мышечными сокращениями, которые при-

водят к скручиванию, сгибанию или разгибанию и форми-

рованию патологических поз. Дистония занимает третье ме-

сто по распространенности среди заболеваний экстрапира-

мидной системы после эссенциального тремора и болезни

Паркинсона [1]. 

Краниальная дистония – одна из форм сегментарной

дистонии, при которой в патологический процесс вовлека-

ются мышцы лица. Это заболевание часто не диагностиру-

ется, особенно у пожилых пациентов, возможно, в связи с

тем, что оно может протекать без грубых нарушений и не

вызывать значимой инвалидизации, ограничиваясь лишь

эстетическим дефектом. И только те пациенты, у которых

избыточные движения в области лица приводят к выражен-

ным расстройствам (потеря зрительного контроля, невоз-

можность пережевывания пищи, артикуляции и др.), попа-

дают в поле зрения врача. 

Среди форм краниальной дистонии – блефароспазм,

оромандибулярная дистония, тризм, ларингеальная дисто-

ния, спастическая дисфагия, лингвальная дистония и их со-

четания. Нередко заболевание, начинаясь в одной группе

мышц, распространяется на другие. Впервые блефароспазм

и иные формы краниальной дистонии описал в 1887 г. аме-

риканский врач H.C. Wood. Он предположил, что сокраще-

ние мышц в нижней половине лица возникает вследствие

противодействия спазму в круговой мышце глаз.

И с т о р и я  в о п р о с а
В 1910 г. французский невролог H. Meige сообщил о 

10 пациентах с двусторонними сокращениями мышц лица и

назвал это состояние «срединный лицевой спазм». При

этом он отметил сокращения не только мышц лица, но и

глотки, челюсти, дна ротовой полости и языка. Поскольку

гиперкинезы могут самостоятельно уменьшаться и исчеза-

ют во время сна, H. Meige пришел к выводу, что они носят

психогенный характер и одновременно предположил, что

мышечные спазмы, за исключением мышц лица, могут

быть результатом раздражения в стволовой области.

В 1925 г. Henderson описал 135 пациентов с блефароспаз-

мом, который, как он считал, является следствием органи-

ческих изменений в базальных ганглиях. В 1972 г. G. Paulson

привел 3 случая сочетания блефароспазма и оромандибу-

лярной дистонии и назвал его «синдром Мейжа». Чуть поз-
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же, в 1976 г., C.D. Marsden сообщил еще о 39 по-

добных наблюдениях, но дал этому состоя-

нию другое наименование – «синдром

Брейгеля». Это была его дань доктору R.E.

Kelly, который первым обратил внимание

на то, что мужчина изображенный на

картине «Зевака» Питера Брейгеля

Старшего, страдает краниальной дис-

тонией.

В 1996 г. G.J. Gilbert опубликовал

описание изолированной оромандибу-

лярной дистонии открывательного ти-

па без блефароспазма и предложил на-

зывать это заболевание синдромом

Брейгеля. Он подчеркивал, что данный

синдром отличается от синдрома Мейжа,

при котором наблюдается сочетание бле-

фароспазма и оромандибулярной дистонии. 

В 1983 г. J. Jankovic и J. Ford использовали

термин «синдром Мейжа» для характеристики

сочетания блефароспазма и орофаци-

оцервикальной дистонии у 100 паци-

ентов. В 1994 г. Casala и G. Deuschl,

проанализировали различные типы фокальной дистонии,

при которых затронуты мышцы, иннервируемые краниаль-

ными нервами: блефароспазм, оромандибулярная дистония,

лингвальная дистония, фарингеальная дистония, ларинге-

альная дистония и спастический тортиколлис. На основа-

нии общего патогенетического механизма авторы объедини-

ли их в одну группу под названием «сегментарная кранио-

цервикальная дистония», при этом термин «синдром Мей-

жа» используется как синоним. 

Современные консенсусные положения по проблеме

дистонии, опубликованные в 2013 г., разработаны боль-

шим коллективом специалистов во главе с А. Albanese. Бы-

ла создана классификация дистонии по двум направлени-

ям: клинические характеристики и этиология. Оценка по

клиническим характеристикам включает возраст возник-

новения дистонии, заинтересованность определенной час-

ти тела, временной паттерн, сочетание с другими двига-

тельными нарушениями или неврологическими заболева-

ниями. Синдром Мейжа по этой классификации отнесен к

сегментарным краниальным дистониям, что соответствует

его локализации.

Второе направление касается этиологии. Различают

первичную и вторичную дистонию. В большинстве случаев

наблюдается первичная дистония, этиология которой остает-

ся неясной. Вторичная дистония является следствием других

заболеваний или воздействий на ЦНС. Дополнительными

характеристиками в классификации могут быть выявленные

структурные изменения мозга и наследственные формы.

Э п и д е м и о л о г и я
Точных данных о распространенности краниальной

дистонии нет. Это связано с большим фенотипическим

разнообразием заболевания и его недостаточной диагно-

стикой. Сведения о представленности краниальной дисто-

нии крайне занижены. Эпидемиологические исследования

часто выполнены методологически некорректно, как пра-

вило, в них объединены фокальная, генерализованная и

вторичная дистония. В исследованиях фокальной дисто-

нии также не проведено разделения на кон-

кретные формы. Распространенность пер-

вичной дистонии, по разным данным,

варьируется от 30 до 7320 случаев на 1 млн

[2–6]. Такой широкий разброс данных

можно объяснить генетической гетеро-

генностью и влиянием условий окру-

жающей среды [7, 8]. Пациенты с бле-

фароспазмом, например, чаще встре-

чаются в южных регионах с высоким

уровнем инсоляции [7, 9–15]. 

Возраст является независимым

фактором риска развития краниальной

дистонии, средний возраст начала за-

болевания – 50–60 лет [16–18]. S.

O’Riordan и соавт. [19] обследовали 14

пациентов с первичной дистонией и про-

вели метаанализ 83 опубликованных случа-

ев. Средний возраст дебюта блефароспазма и

оромандибулярной дистонии был самый высо-

кий (55,7 года), далее идут спастиче-

ская дисфония (43 года), цервикаль-

ная дистония (40,8 года) и писчий

спазм (38,4 года). Авторы исследования предположили, что

именно возраст появления дистонии и определяет ее кли-

ническую картину независимо от генотипа. Краниальная

дистония, по разным данным, приблизительно в два раза

чаще встречается у женщин [17, 18, 20, 21]. 

П а т о г е н е з
Патофизиология синдрома Мейжа до конца не изу-

чена. При аутопсии мозга таких пациентов не выявлено

дегенеративных изменений или других структурных нару-

шений, хотя используемые методики нельзя считать дос-

таточно точными для исключения микроструктурных

аномалий. Недавние исследования с использованием во-

ксель-базированной морфометрии показали изменения

серого вещества в базальных ганглиях, таламусе, мозжеч-

ке, коре и стволе мозга у пациентов с блефароспазмом

[22]. При магнитно-резонансной томографии в диффузи-

онно-взвешенном режиме не отмечается изменений в ба-

зальных ганглиях [23]. 

Появляется все больше данных о том, что у пациентов

с дистонией сочетание определенных условий окружающей

среды и генетической предрасположенности приводит к

пластическим изменениям в ЦНС и снижению тормозного

влияния коры [24]. 

Современные исследования подтверждают гипотезу, в

соответствии с которой первичная дистония – это наруше-

ние не одной структуры, а целой сети, состоящей из важных

узлов, расположенных в соматосенсорной коре и ассоциа-

тивных сенсорных и моторных полях, которая способствует

интеграции различных сенсорных модальностей, поступа-

ющих как извне, так и от рецепторов внутри организма, и

позволяет создать когнитивное представительство опреде-

ленного движения для моторного планирования и понима-

ния. Предполагаемая сеть включает также и субкортикаль-

ные структуры, такие как базальные ганглии и мозжечок, и

координирует работу с корой мозга. Таким образом, дисто-

ния – не столько двигательное расстройство, сколько сен-

сорное и сенсомоторное заболевание.

Питер Брейгель Старший. 

«Зевака». XVI в. 
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К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а
Краниальная дистония характеризуется вариабельно-

стью манифестации. В начале заболевания могут наблю-

даться изолированный блефароспазм, изолированная оро-

мандибулярная дистония или сразу их сочетание (синдром

Мейжа). Возможно вовлечение мышц лица вслед за пора-

жением ларингеальной или цервикальной мускулатуры [18,

20]. Наиболее часто краниальная дистония манифестирует с

блефароспазма. Приблизительно у четверти пациентов от-

мечается одностороннее начало, затем заболевание распро-

страняется на второй глаз [16]. 

Спонтанные ремиссии нехарактерны и возникают ме-

нее чем в 10% случаев, как правило, в первый год заболева-

ния [20]. Блефароспазм может быть представлен нескольки-

ми фенотипическими формами. Самый распространенный

вариант – тоническое сокращение круговой мышцы глаза,

приводящее к длительному закрыванию глаза, или клони-

ческие сокращения, выражающиеся частым зажмуривани-

ем глаз [25]. Реже блефароспазм может напоминать апрак-

сию открывания век, когда без зажмуривания отмечается

опускание век с невозможностью их поднять. Для пациен-

тов с блефароспазмом характерны разнообразные жесты-

антагонисты: это может быть разговор, пение, жевание, вса-

сывающие движения, выраженное зажмуривание, надавли-

вание на какую-то область лица или шеи, на область глаз,

надувание щек, использование зубной палочки, холодной

воды и т. д. Е.L. Peckham и соавт. [26] отметили наличие же-

стов-антагонистов у 87% пациентов с блефароспазмом,

большинство из них использовали более одного приема.

Самыми же распространенными были прикосновение к

надглазничной области, пение, жевание и разговор.

При развитии синдрома Мейжа происходит прогрес-

сирующее усиление блефароспазма с вовлечением ороман-

дибулярной мускулатуры. Возможно последующее распро-

странение процесса на мышцы шеи и верхней конечности,

хотя клинически наиболее выражены проявления в нижней

половине лица [27, 28]. 

Вероятность возникновения дистонических сокраще-

ний смежных мышц у пациентов с блефароспазмом состав-

ляет 50% и максимальна в первые 3–5 лет заболевания, при-

чем у половины из них вовлечение смежных мышц происхо-

дит в первый год. Описаны редкие случаи поражения других

мышц через 10 лет и более после начала заболевания [29–32]. 

G. Defazio и соавт. [29], обследовав 155 пациентов с

блефароспазмом, выявили следующие предикторы даль-

нейшего распространения заболевания: наличие в анамнезе

черепно-мозговой травмы с нарушением сознания, возраст

возникновения блефароспазма и женский пол. В другом ис-

следовании значительных различий между мужчинами и

женщинами в вероятности распространения дистоническо-

го гиперкинеза не отмечено [28]. 

Вторичный синдром Мейжа может быть проявлением

поздней (тардивной) дистонии или другого неврологиче-

ского заболевания [25]. Использование нейролептиков ас-

социировано с развитием тардивной дистонии с вовлечени-

ем краниоцервикальной мускулатуры в 10–20% случаев. Ве-

роятность ее возникновения увеличивается при примене-

нии этих препаратов более года [33]. Предполагается, что в

основе развития вторичного синдрома Мейжа лежит повре-

ждение функции дофаминовых рецепторов с формировани-

ем их гиперчувствительности [25, 33]. 

Т. Kimura и соавт. [34] наблюдали мать и дочь, которые

длительно принимали нейролептики и у которых в последу-

ющем развился синдром Мейжа. Авторы полагают, что в воз-

никновении индуцированных нейролептиками двигатель-

ных расстройств могут играть роль генетические факторы. 

Провоцировать развитие краниоцервикальной дисто-

нии могут и другие препараты. К ним относятся противо-

рвотные средства (метоклопрамид), агонисты дофамина

(леводопа, бромокриптин), редко – атипичные антипсихо-

тики (оланзапин) [20, 25, 35]. В ряде исследований показа-

но, что вызывать развитие лицевых дискинезий способны

антидепрессанты и селективные ингибиторы обратного за-

хвата серотонина, а также антигистаминные препараты,

влияющие на центральную дофаминергическую и холинер-

гическую передачу [25, 36]. 

Встречаются указания на взаимосвязь синдрома Мей-

жа с травмой головы, гипербилирубинемией, инсультом

или демиелинизацией в области ствола, нормотензивной

гидроцефалией, билатеральной таламотомией, опухолью,

энцефалитом и церебральной гипоксией [37–42]. 

Синдром Мейжа описан в структуре многих невроло-

гических заболеваний, сопровождающихся двигательными

расстройствами. J. Jankovic и J. Ford [43], обследовав 100 па-

циентов с блефароспазмом и оромандибулярной дистони-

ей, выявили эссенциальный тремор у 33 из них, симптомы

паркинсонизма присутствовали у 9, нёбным миоклонусом,

хореей, рассеянным склерозом и акатизией страдали по 

2 пациента. В литературе нередко встречаются описания

фокальной и сегментарной краниоцервикальной дистонии

у пациентов с наследственным эссенциальным тремором,

болезнью Паркинсона, прогессирующим надъядерным па-

раличом, мультисистемной атрофией, кортико-базальной

дегенерацией, болезнью Вильсона–Коновалова и оливо-

понтоцеребеллярной атрофией [44–56]. 

У 25% пациентов с синдромом Мейжа при аутопсии

обнаружены тельца Леви. Авторы исследования полагают,

что в части случаев краниальную дистонию можно вклю-

чить в спектр заболеваний с тельцами Леви [57]. 

Есть мнение, что блефароспазм и оромандибулярная

дистония могут развиться в болезнь Паркинсона, так как в

основе этих заболеваний лежит дисфункция базальных ган-

глиев. F. Micheli и соавт. [58] сравнивали группы пациентов

с краниальной дистонией и здоровых испытуемых, в каждой

группе было по 105 человек. Болезнь Паркинсона развилась

у 11 пациентов из первой группы и только у 2 из второй. Со-

гласно данным другого исследования, основанного на оп-

росе 99 пациентов с блефароспазмом, болезнь Паркинсона

возникла лишь в 2 случаях [59]. 

Л е ч е н и е
Несмотря на прогресс в изучении патогенетических

основ дистонии, лечение заболевания остается симптома-

тическим. Терапия дистонии включает три направления:

пероральные лекарственные средства, ботулинотерапия и

хирургическое лечение. При выборе методики учитывают

возраст пациента, этиологию гиперкинеза, распространен-

ность и тяжесть симптоматики, влияние на повседневную

активность и качество жизни [60]. 

Ботулинотерапия относится к первой линии лечения

дистонии благодаря высокой эффективности и безопасно-

сти по сравнению с другими методами. Впервые ее приме-
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нил A. Scott в 1977 г. у пациента со страбизмом. Использова-

ние ботулотоксина для терапевтических целей произвело

революцию в лечении фокальной дистонии. В 1981 г. 

J. Jankovic впервые ввел ботулотоксин пациенту с блефароспаз-

мом. В 1986 г. были опубликованы результаты первого двой-

ного слепого контролируемого исследования ботулотокси-

на при краниоцервикальной дистонии, в частности при

блефароспазме и цервикальной дистонии. В 1989 г. Управ-

ление по санитарному надзору за качеством пищевых про-

дуктов и медикаментов США (U.S. Food and Drug

Administration, FDA) одобрило использование ботулотокси-

на для лечения страбизма, блефароспазма и гемифациаль-

ного спазма. В дальнейшем в показания были включены

цервикальная дистония, спастичность и другие двигатель-

ные расстройства [61–64]. 

Ботулинический токсин продуцируется анаэробной ба-

ктерией Clostridium botulinum, в настоящее время известно

семь его серотипов: A–G. Нейротоксин состоит из тяжелой

(100 kDa) и легкой (50 kDa) цепей, соединенных дисульфид-

ным мостиком. После попадания в пресинаптическую терми-

наль происходит диссоциация двух цепей. Легкая цепь нару-

шает процесс высвобождения ацетилхолина в синаптическую

щель, в результате чего возникает химическая денервация.

Ботулинический токсин не проникает через гематоэн-

цефалический барьер и не оказывает токсического действия

при введении непосредственно в ткань мозга [65]. Одни ис-

следователи указывают на прямое влияние ботулотоксина

на ЦНС путем антероградного и ретроградного транспорта

в дорзальные и вентральные рога спинного мозга [66, 67],

однако другие специалисты не подтверждают данные о рет-

роградном транспорте после внутримышечного введения

[68]. Рассматривается возможность участия ботулотоксина

в процессах нейропластичности путем воздействия на инт-

рафузальные мышечные волокна: после введения препарата

происходит снижение афферентации от мышцы и ингиби-

рование клеток Реншоу, что приводит к снижению активно-

сти альфа-мотонейронов. 

С 2007 г. в России появился препарат ботулинического

токсина второго поколения incobotulinumtoxin A (ксеомин).

Эффективность и безопасность ксеомина в лечении кранио-

цервикальных дистоний доказана в рандомизированных

двойных слепых плацебоконтролируемых исследованиях.

Благодаря высокой степени очистки в препарате отсутствует

гемагглютининовый комплекс, что значимо снижает им-

мунную нагрузку и, соответственно, вероятность развития

аллергической реакции и иммунорезистентности.  Возмож-

ность использования гибких интервалов между инъекциями

позволяет учитывать индивидуальные потребности пациен-

та. Особая технология изготовления препарата позволяет

хранить и перевозить его при комнатной температуре, не

опасаясь нарушения температурного режима и снижения

активности действующего вещества. Ксеомин выпускается в

дозе 50 и 100 ЕД, что чрезвычайно удобно для точного под-

бора дозы у пациентов с краниальной дистонией.

Пероральные препараты для лечения синдрома Мей-

жа применяются, как правило, в качестве дополнительной

терапии при недостаточном эффекте ботулинотерапии. Ис-

пользуется несколько групп препаратов: антихолинергиче-

ские средства, бензодиазепины, леводопа, нейролептики,

блокаторы дофаминовых рецепторов, агонисты гамма-ами-

номасляных рецепторов и атипичные антипсихотические

препараты. 

Эффективность лечения этими препаратами невысо-

ка, данных в пользу применения многих из них недостаточ-

но. Наиболее часто используют антихолинергические пре-

параты и клоназепам для лечения блефароспазма. Описано

улучшение у пациентов при назначении тетрабеназина

(26%), тригексифенидила (37%), препаратов лития (26%) и

леводопы (16%) [17]. 

Показаниями к хирургическому лечению являются

нечувствительность к пероральным лекарственным препа-

ратам и ботулотоксину, а также выраженное влияние ги-

перкинеза на повседневную активность и качество жизни.

Использовавшиеся ранее таламотомия и палидотомия в на-

стоящее время вытеснены новым методом – глубокой сти-

муляцией мозга (Deep Brain Stimulation, DBS). Реже выпол-

няют периферическую денервацию, миоэктомию и другие

пластические операции в лицевой области. В 2003 г. FDA

было одобрено применение глубокой стимуляции мозга.

Интерес к хирургическому лечению дистонии растет, одна-

ко количество пациентов в исследуемых группах невелико

и, следовательно, пока нельзя экстраполировать результа-

ты на популяцию в целом. Главной мишенью стимуляции

чаще всего является внутренний сегмент бледного шара.

Впервые о положительном эффекте DBS у пациентов с

синдромом Мейжа сообщили D. Muta и соавт [69]. В ряде

исследований описано улучшение после DBS у пациентов с

цервикальной и краниоцервикальной дистонией с незна-

чительным влиянием непосредственно на блефароспазм.

H.H. Capelle и соавт. [70] отметили положительный эффект

двусторонней DBS бледного шара у пациентов с синдро-

мом Мейжа, но в отношении мышц гортани он был мини-

мальным. В другом исследовании продемонстрировано по-

степенное, в течение 6 мес, уменьшение выраженности ди-

стонии после правосторонней глубокой стимуляции блед-

ного шара [71]. Результаты применения DBS более значи-

мы при первичной дистонии, чем при вторичной. 

Предикторами хорошего ответа на хирургическое ле-

чение являются ранний возраст возникновения дистонии, ее

небольшая длительность, форма DYT1 и незначительная вы-

раженность симптоматики на момент операции [72–74]. Ис-

пользование глубокой стимуляции мозга может вызывать

побочные эффекты, к которым относятся нарушения речи

(дизартрия, дисфония, заикание), парестезии, развитие ги-

покинезии в незатронутых дистонией частях тела, расстрой-

ства координации [75]. Кроме того, возможны такие нежела-

тельные явления, как инфицирование, нарушение работы

имплантируемого генератора, повреждение электродов.

Таким образом, краниальная дистония – вариант сег-

ментарной дистонии, чаще представлена первичной или

идиопатической формой. Вторичная краниальная дисто-

ния, как правило, развивается вследствие длительного ис-

пользования нейролептиков или локального повреждения

головного мозга. По современным представлениям, в пато-

генезе заболевания играет роль нарушение возбудимости

сенсомоторной коры и межнейрональных взаимодействий.

Наиболее эффективным и безопасным методом лечения у

таких пациентов является ботулинотерапия с учетом ее воз-

можного патогенетического воздействия на процессы ней-

ропластичности. 
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