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В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ

Мышечная дистония — одно из наиболее распростра-

ненных расстройств движения, занимающее по частоте 

третье место после эссенциального тремора и болезни 

Паркинсона.

Термин «дистония» впервые был предложен Б. Оп-

пенгеймером в 1911 г., одна из форм первичной мышеч-

ной дистонии носит его имя. Последние десятилетия ста-

ли значимыми для современного понимания этиологии, 

патофизиологических основ и эффективных методов ле-

чения дистонии.

Современное определение характеризует мышечную 

дистонию как неритмичные вращательные насильствен-

ные движения в различных частях тела, с вычурными из-

менениями мышечного тонуса и формированием патоло-

гических поз [2, 44]. Недавно к клиническим критериям 

наряду с дистонической позой и дистоническими движе-

ниями стали относить корригирующие жесты (сенсор-

ные трюки), зеркальные дистонии и двигательную избы-

точность (motor overflow) [38]. Корригирующие жесты 

могут быть разнообразными. Например, прикосновение 

пальцем к веку или брови, ношение солнечных очков, же-

вание жвачки или леденца при блефароспазме; ношение 

воротника Шанца, касание затылком стены или подго-

ловника, прикосновение пальцем к щеке или сжимание 

мочки уха при цервикальной дистонии; охлаждение ко-

нечности перед письмом при писчем спазме, пение, со-

сание леденца при оромандибулярных дистониях, рит-

мичные постукивания стопой при гиперкинезах нижних 

конечностей и многое другое. Такие корригирующие же-

сты пациенты с дистониями используют с целью умень-

шения гиперкинеза.

Двигательная избыточность и зеркальные дистонии 

хорошо изучены на примере писчего спазма. Зеркальные 

дистонии — дистонические гиперкинезы или позы, воз-

никающие при специфических действиях, выполняемых 

© З.А. Залялова, 2013 e-mail:  zuleyha66@mail.ru

Современные классификации мышечных дистоний, стратегия 
лечения
З.А. ЗАЛЯЛОВА

Казанский медицинский университет; Консультативно-диагностический центр экстрапирамидной патологии и ботулинотерапии 
Республики Татарстан

Current classifications of dystonia, treatment strategy
Z.A. ZALYALOVA

Kazan Medical University, Kazan; Diagnostic Center of Extrapiramid Patology and Botulin Therapy, Kazan

Ключевые слова: классификация дистоний, ботулинотерапия, бипериден.

Key words: classification of dystonia, botulinum toxin treatment, biperiden.

контралатеральной конечностью [11]. Двигательная из-

быточность — нецеленаправленные мышечные сокраще-

ния, сопровождающие, но отличающиеся от дистониче-

ских движений [17]. O Sitburana и J. Jankovic идентифици-

ровали три паттерна патологической мышечной активно-

сти при писчем спазме. Помимо зеркальных дистоний к 

ним также были отнесены ипсилатеральная избыточность 

(непроизвольное сокращение мышц, примыкающих к во-

влеченным в фокальную дистонию) и контралатеральная 

избыточность (непроизвольные мышечные сокращения и 

дистонические позы в здоровой, контралатеральной ко-

нечности, возникающие во время дистонии в первично 

вовлеченной конечности). Обнаружение этих феноменов 

указывает на недостаточность супраспинального ингиби-

рования ипсилатеральных избыточных движений и подав-

ление функции транколлозальных волокон при контрала-

теральной моторной активности при дистониях [27].

Результаты исследования распространенности дисто-

ний противоречивы и зависят от применяемой методоло-

гии. Так, в США (штат Миннесота) генерализованные 

первичные дистонии встречаются с частотой 3,4 на 

100 000 населения, фокальные — 29,5 на 100 000 [28]. 

В Европе распространенность первичных дистоний со-

ставляет 15,2 на 100 000, из них 11,7 приходятся на фо-

кальные формы [21, 33]. Блефароспазм в общей популя-

ции диагностируется у 5 человек на 100 000, цервикальная 

дистония — у 1,2—5,7 человек. Обобщенное исследование 

установило, что в 2—50 случаях на 1 млн регистрируются 

дистонии с ранним началом и в 30—7320 случаях — с 

поздним началом [19].

Нет точных сведений и об эпидемиологии вторичной 

дистонии и дистонии-плюс. Известно, что дистонии воз-

никают у 40% пациентов с болезнью Паркинсона с ран-

ним началом, 100% пациентов с прогрессирующим надъ-

ядерным параличом и кортико-базальной дегенерацией, 
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60% больных мультисистемной атрофией, 30% пациентов 

с постинсультными парезами, 5—15% больных детским 

церебральным параличом, 20—60% пациентов, перенес-

ших японский энцефалит; тардивная дистония формиру-

ется у 2—20% пациентов, лечившихся нейролептиками [3, 

20, 29, 35, 40, 41].

Эпидемиологические исследования осложняются 

тем, что у 50% пациентов диагноз «дистония» устанавли-

вается только через 1 год от начала проявлений, а у 24% 

— через 5 лет после появления первых симптомов. У 36% 

дистония расценивается как заболевание «психогенного» 

характера [18].

Дистонические синдромы включают большую группу 

заболеваний, классифицируемых по различным принци-

пам. Классические категории включают распределение по 

возрасту, анатомической распространенности, временно-

му рисунку, сочетанию с другими расстройствами движе-

ния, этиологии, генетическому дефекту.

Классификация по возрасту

По возрасту дебюта выделяют младенческую (до 2 

лет), детскую (3—12 лет), подростковую (13—20 лет), дис-

тонию раннего взрослого (21—40 лет) и старшего взросло-

го (старше 40 лет) возраста. Классификация по возрасту 

начала заболевания имеет важное диагностическое и про-

гностическое значение. Более ранняя манифестация кли-

нических проявлений первичных дистоний характеризует 

более быстрое прогрессирование и генерализацию. На-

пример, дебют дистоний с аутосомно-доминантным на-

следованием DYT1, DYT5 соответствует детскому или 

подростковому периоду, а DYT7 — дебюту в более стар-

шем возрастном периоде [5, 32] Большинство первичных 

дистоний, возникших во взрослом возрасте, носят фо-

кальный или сегментарный характер. В раннем взрослом 

возрасте формируется первичная цервикальная дистония, 

а блефароспазм — в более старшем [2, 9].

Младенческим началом и агрессивным прогрессиро-

ванием характеризуются большинство нейродегенераций, 

сцепленных с Х-хромосомой, множественными формами 

наследования и митохондриальными заболеваниями [37]. 

В этот же период формируются проявления гиперкинети-

ческой формы детского церебрального паралича, что тре-

бует тщательной дифференциации с нейродегенерациями.

Классификация по анатомическому распределению

По анатомическому распределению различают фо-

кальную, сегментарную, мультифокальную, генерализо-

ванную и гемидистонию. Фокальные дистонии захваты-

вают небольшую часть тела: голову и мышцы лица, шею, 

голосовые связки, руку или ногу, туловище. Сегментар-

ные дистонии вовлекают две и более смежных частей тела, 

например голову и шею, шею и туловище, шею и руку. 

Мультифокальная дистония вовлекает две и более не-

смежных частей тела (например, лицо и ногу, руку и но-

гу). Гемидистония локализуется по гемитипу с вовлечени-

ем или без лица и шеи. Генерализованная дистония во-

влекает обе ноги (или одну ногу и туловище) и, по мень-

шей мере, еще одну часть тела [44].

Характер распределения дистонии по туловищу не-

редко свидетельствует об этиологии и прогнозе заболева-

ния. Неблагоприятным прогнозом характеризуется дис-

тония с изначальной локализацией в нижних конечностях 

у детей [5]. Гемидистония указывает на ее вторичность. 

О вторичности дистонии свидетельствует и первичная ло-

кализация гиперкинеза в области лица у детей и в нижних 

конечностях у взрослых [44].

Классификация по патологоанатомическому принципу

Новым аспектом классификации является патолого-

анатомический принцип [18]. В соответствии с ним вы-

деляют дистонии без дегенерации, со «статическим» по-

вреждением и с дегенерацией. При первичных дистониях 

пока не выявлено признаков дегенерации каких-либо 

структур головного мозга. В то же время методами функ-

циональной нейровизуализации обнаружен ряд нейрофи-

зиологических процессов: снижение кортикального ин-

гибирования, увеличение пластичности, дисфункция 

сенсорных процессов, нарушение метаболических про-

цессов в церебелло-таламокортикальном пути [32].

Вторичные стойкие необратимые дистонии чаще все-

го являются следствием «статических» повреждений ба-

зальных ганглиев, таламуса или ствола мозга [1, 24, 31].

Основным патогенетическим субстратом наслед-

ственных или спорадических нейродегенеративных забо-

леваний является нарушение синтеза, метаболизма или 

катаболизма нейротрансмиттеров, что приводит к дегене-

рации не только базальных ганглиев или других областей 

мозга, но и соматических органов и систем [37].

Этиологический принцип классификации

Основу современной этиологической классификации 

заложил S. Fahn, который предложил выделять 4 группы: 

первичные дистонии, дистонии-плюс, нейродегенератив-

ные и вторичные дистонии (см. таблицу) [22]. При первич-

ных дистониях она является единственным симптомом 

заболевания. Первичные дистонии могут быть наслед-

ственными и с неустановленным наследственным факто-

ром, локальными и генерализованными. Группа дисто-

ний-плюс включает дистонические синдромы с дополни-

тельными симптомами, но без признаков дегенерации. 

Дополнительными симптомами могут быть проявления 

паркинсонизма или миоклония [12]. Нейродегенератив-

ные заболевания могут носить наследственный (напри-

мер, болезнь Вильсона) или спорадический характер 

(например, прогрессирующий надъядерный паралич), 

при которых дистония — ведущий, но не единственный 

симптом прогрессирующего дегенеративного процесса 

[37]. И, наконец, вторичные дистонии — недегенератив-

ные, внезапно возникшие состояния, с известной при-

чиной.

Устойчивая поза в одной и более частях тела может 

быть симптомом «недистонического» заболевания, ими-

тирующего дистонию. К ним относятся ортопедические 

(ротационная атлантоокципитальная сублюксация, де-

формации позвоночника, мальформация Арнольда—Ки-

ари и др.) и неврологические заболевания (псевдоатетоз 

при поражении задних столбов спинного мозга, опухоли 

задней черепной ямки, вестибулярный тортиколлис, дис-

тонический тик и др.).

Генетическая классификация

Генетическая классификация включает большую 

группу заболеваний с известным геном или локусом гена 

аутосомно-доминантного, аутосомно-рецессивного или 

Х-сцепленного вариантов наследования, которые обозна-

чаются как DYT [30]. Перечень содержит, по меньшей ме-

В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ
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Классификация дистоний

Первичная дистония
Генерализованная дистония 

(деформирующая мышечная дистония, идиопатическая торси-

онная дистония):

наследственная

(аутосомно-доминантная);

спорадическая;

идиопатическая пароксизмальная дистония (кинезио- и неки-

незиогенная)

Фокальные, сегментарные, мультифокальные дистонии
блефароспазм;

оромандибулярная дистония;

синдром Мейжа;

цервикальная дистония;

писчий спазм;

ларингеальная дистония и др.

Дистонии-плюс
дофа-чувствительная дистония (DYT5a, DYT14);

миоклонус-дистония (DYT11, DYT15);

дистония-паркинсонизм с ранним началом симптомов (DYT12), аутосомно-рецессивная дистония-паркинсонизм (DYT16)

Наследственные нейродегенеративные заболевания, ассоциированные с дистонией
Аутосомно-доминантные
болезнь Гентингтона;

болезнь Паркинсона;

дентаторубропаллидарная дегенерация;

семейная кальцификация базальных ганглиев

Аутосомно-рецессивные
болезнь Вильсона;

ювенильный паркинсонизм;

нейродегенерация с накоплением железа в мозге, тип 1;

атаксия-телеангиэктазия;

дефицит витамина Е;

сфинголипидоз;

болезнь Нимана—Пика, тип С и D;

цероидный липофусциноз;

гомоцистинурия;

болезнь Хартнупа;

тирозинемия

Сцепленные с Х-хромосомой
дистония-паркинсонизм, сцепленная с Х-хромосомой (Лубар 

DYT3);

Леха-Нихана синдром;

синдром Ретта;

болезнь Пелицеуса—Мерцбахера;

синдром дистония-тугоухость

Митохондриальные
MERFE;

MELAS;

болезнь Лебера

Множественные формы наследования
синдром Лея;

нейроакантоцитоз;

болезнь нейрональных внутриядерных включений;

гемохроматоз

Вторичные дистонии, развившиеся вследствие:
перинатальной аноксии/билирубиновой энцефалопатии;

травмы головы;

церебральных инфарктов/кровоизлияний;

артериовенозных мальформаций;

опухолей;

энцефалитов;

интоксикаций;

таламотомии;

рассеянного склероза;

осложнений терапии

ре, 21 моногенное заболевание, 7 из которых — DYT1, 

DYT2, DYT4, DYT7, DYT13, DYT17, DYT21 — относятся 

к первичным дистониям; 5 — к дистонии-плюс — DYT5 и 

DYT14 (дофа-чувствительные), DYT11 и DYT15 (миокло-

нус-дистонии), DYT12 (внезапно возникшая дистония). 

DYT3 (Х-сцепленная дистония-паркинсонизм) и DYT16 

(дистония-паркинсонизм PRKRA) являются нейродеге-

неративными заболеваниями. DYT8, DYT9, DYT10, 

DYT18, DYT19, DYT20 входят в отдельную группу различ-

ных пароксизмальных дискинезий. За исключением не-

скольких редких вариантов (DYT2, DYT3, DYT5b, DYT16, 

DYT17) все остальные дистонии являются аутосомно-до-

минантными [32].

Большинство из генетически детерминированных 

дистоний ассоциированы с вполне определенным фено-

типом, хотя иногда имеют и нетипичные клинические 

черты. Многие из генов дистоний демонстрируют низ-

кую пенетрантность и вариабельную экспрессивность 

[15, 39].

Вторичные дистонии

Дистония может быть симптомом различных невро-

логических заболеваний. Диагноз «вторичная дистония» 

правомочен тогда, когда анамнез, клиническая оценка и 

лабораторные данные указывают на причину заболева-

ния. Симптоматическая дистония чаще формируется при 

стриато-паллидарном или таламическом поражении [24]. 

Для стриато-паллидарного поражения характерно появ-

ление чистой дистонии, для поражения таламуса — мио-

клонус-дистонии [25]. Причиной гемидистонии или фо-

кальной дистонии в руке или ноге является повреждение 

контралатеральной скорлупы [31]. Отравление марганцем 

вызывает дистонию стоп с формированием «петушиной 

ходьбы» [36]. В отличие от большинства вторичных дис-

тоний острые лекарственные дистонии являются полно-

стью обратимыми и исчезают после отмены дофаминбло-

кирующего средства. Поздние (тардивные) лекарствен-

ные экстрапирамидные расстройства обратимы отчасти, 

70% из них имеют стационарное течение [3].

МЫШЕЧНЫЕ ДИСТОНИИ
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В целом, для вторичных дистоний характерны: вне-

запное начало; фиксированные и болезненные дистони-

ческие позы или дистония покоя; раннее присоединение 

дизартрии; гемидистония; наличие релевантного фактора 

(центральная или периферическая травма, энцефалит, 

перинатальная гипоксия, прием блокаторов дофамина, 

инсульт и др.); наличие других, недистонических невро-

логических симптомов (легкие парезы, мозжечковые сим-

птомы, когнитивные нарушения, дизартрии и др.); пато-

логические изменения по данным лабораторных исследо-

ваний и нейровизуализации [44].

Лечение дистоний

Лечение дистоний по-прежнему остается симптома-

тическим, хотя за последние десятилетия в этом вопросе 

достигнуты существенные успехи. Новые пероральные 

препараты, появление ботулотоксинов и современных 

нейрохирургических технологий значительно улучшили 

качество жизни пациентов с дистониями. К основным ме-

тодам лечения мышечных дистоний относятся медика-

ментозная терапия (холинолитики, миорелаксанты, бен-

зодиазепины); химическая денервация (инъекции боту-

лотоксинов); интратекальное введение баклофена; хро-

ническая стимуляция мозга (GPi).

Ботулинотерапия стала основным методом лечения 

локальных и сегментарных форм мышечной дистонии не-

зависимо от этиологии [4, 8, 9]. Интратекальное введение 

баклофена применяется при неэффективности предыду-

щей терапии у пациентов с тяжелыми генерализованны-

ми дистониями преимущественно вторичного характера 

(гиперкинетическая форма детского церебрального пара-

лича) [32]. Хроническая стимуляция внутренней части 

бледного шара показана при первичных генерализован-

ных дистониях и в случаях неудовлетворительного резуль-

тата неоднократных введений ботулинических токсинов 

при локальных формах [4, 10, 43]. К сожалению, нейрохи-

рургические методы являются дорогостоящими и не на-

ходят широкого применения в России.

Эффективность холинолитиков для лечения первич-

ной генерализованной дистонии была установлена в 

двойном слепом проспективном исследовании в 1986 г. 

[16]. На сегодняшний день холинолитики, баклофен, бен-

зодиазепины и леводопа (при болезни Сегава) остаются 

основными методами медикаментозной терапии [2, 13].

Одним из антихолинергических препаратов является 

биперидена гидрохлорид (акинетон). По своим биохими-

ческим и фармакодинамическим свойствам биперидена 

гидрохлорид является М-холиноблокатором центрально-

го действия с незначительным периферическим антихо-

линергическим действием, что позволяет избегать неже-

лательных эффектов в виде нарушения аккомодации, на-

рушения сердечного ритма, артериальной гипотензии, 

задержки мочи и др. Его преимуществом следует считать 

относительную избирательность в блокировании М1-

холинорецепторов, широко представленных именно в ба-

зальных ганглиях. С блокированием холинергических 

стриарных интернейронов и связан симптоматический 

эффект акинетона в лечении дистоний. Бипериден спосо-

бен блокировать NMDA-глутаматные рецепторы, что 

имеет патогенетическое значение в терапии прогрессиру-

ющих нейродегенеративных заболеваний, ассоциирован-

ных с дистонией.

Холинолитики эффективны в отношении локальных 

и генерализованных форм дистонии первичного, вторич-

ного, нейродегенеративного характера и при дистониях-

плюс синдромах как с ранним, так и поздним началом [2, 

6, 13, 42]. Их действенность доказана в лечении первич-

ной торсионной дистонии (DYT1) [34], паркинсонизм-

дистонии (DYT16), Х-сцепленной дистонии-паркинсо-

низма [6, 23], дистонической формы детского церебраль-

ного паралича [14], остро возникших вторичных дистоний 

[3, 42], при тардивных дискинезиях [7, 45].

Безусловным преимуществом акинетона является на-

личие как таблетированной, так и инъекционной формы. 

В стандартных условиях бипериден назначается внутрь; 

начальная доза составляет 1 мг 2 раза в сутки с ежеднев-

ным увеличением на 1—2 мг до достижения терапевтиче-

ской. Максимальная суточная доза — 16 мг.

При тяжелых дистонических состояниях требуется 

экстренная помощь. Инъекционное лечение акинетоном 

является ведущим методом неотложной терапии. К таким 

неотложным состояниям относятся дистонический стри-

дор с расстройствами функции дыхания, декомпенсиро-

ванные генерализованные дистонии, включая «дистони-

ческую бурю», острые отравления амфетаминами, сурро-

гатами наркотиков и другие токсические состояния, ос-

ложнения, связанные с приемом нейролептиков, включая 

злокачественный нейролептический синдром [3, 7, 26, 

36]. Парентерально (внутримышечно или внутривенно) 

акинетон вводится по 2,5—5 мг (0,5—1 мл 0,5% раствора). 

При необходимости введение повторяют через 30 мин, но 

не более 4 раз в сутки. Отмена препарата должна произво-

диться постепенно.

При назначении холинолитиков необходимо пом-

нить о возможных побочных периферических эффектах. 

С осторожностью их следует назначать при закрытоуголь-

ной глаукоме, аденоме предстательной железы, а также 

пожилым пациентам. Блокаторы холинергических рецеп-

торов усиливают эффекты антигистаминных, противосу-

дорожных и противопаркинсонических препаратов и не-

совместимы с алкоголем. Кумулятивных побочных эф-

фектов различных групп препаратов, применяемых при 

лечении дистонии, можно избежать, не достигая макси-

мальных доз, путем комбинирования биперидена с мио-

релаксантами и бензодиазепинами. Бипериден сочетается 

со всеми другими методами лечения мышечных дисто-

ний.

Знания, накопленные в процессе изучения 

патофизио логических, морфофункциональных, генети-

ческих механизмов, легли в основу современных класси-

фикаций дистонии и ее симптоматического лечения. 

Дальнейшие исследования с целью реализации патогене-

тических подходов терапии представляются перспектив-

ными.
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