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Дистония – неврологический синдром, характеризующийся 

продолжительными мышечными сокращениями, приводящими к 

повторяющимся деформирующим движениям и патологическим 

позам в вовлеченных областях тела 
Albanese A et al., 2013 

 

2-3 место среди всех двигательных расстройств 

 

Распространенность дистоний  

генерализованных: 3-11 случаев на 100 000 населения 

фокальных:      30–60 случаев на 100 000 населения 

 

Дистония может вовлекать любую часть тела: руки, ноги, туловище, 

шею, голову или лицо 

 

Движения при дистонии однотипны  и имеют вращательный 

характер, могут проявляться  в виде тремора 



Классификация дистонии (2013 г)  



Формы дистонии (в зависимости от локализации) : 

 

• Фокальная 
Вовлечена одна область тела (блефароспазм, оромандибулярная 

дистония, цервикальная дистония, ларингеальная дистония и писчий 

спазм) 

 

• Сегментарная 
Поражены две и более смежные области тела (краниальная дистония, 

бибрахиальная дистония) 

 

• Мультифокальная 
Поражены две и более несмежные области тела (дистония верхней и 

нижней конечностей, краниальная и нижней конечности) 

 

• Генерализованная 
Вовлечено туловище и как минимум две другие области. Генерализованная 

форма с вовлечением ног рассматривается отдельно от форм дистонии, 

при которых ноги не вовлекаются 

 

• Гемидистония 
Затронуто несколько областей тела с одной стороны. Обычно вторична по 

отношению к контралатеральному повреждению головного мозга 



Типы течения дистонии 
 

• Персистирующая: проявления дистонии стабильны в течение 

всего дня 

 

• Действиеспецифичная: дистония проявляется только 

при выполнении определенных действий или задач 

 

• С суточными колебаниями: проявления дистонии имеют 

заметные суточные колебания с точки зрения условий возникновения, 

тяжести и феноменологии 

 

• Пароксизмальная: внезапные самостоятельно разрешающиеся 

эпизоды дистонии, обычно индуцируемые 



Дистония – клинический диагноз  (уровень достоверности доказательств А, уровень убедительности 

рекомендаций I)  

 Особая неестественная (дистоническая) поза (с тремором или без него)  

 Специфичные признаки: избыточные и зеркальные движения, корригирующие жесты, усиление 

проявлений при физической и эмоциональной нагрузке 

 Зависимость выраженности дистонии от положения тела и произвольных движений в 

пораженной части тела 

 Немоторные симптомы дистонии (боль, депрессия, тревожность, социальные фобии) 

 

 Генетическое тестирование при подозрении на наследственный генез  

 Нейровизуализация при подозрении на вторичный генез 

 Диагностический тест с L-DOPA  при подозрении на дофа-зависимые формы дистонии 

 

Диагностика дистонии 



Общая концепция неврологических нарушений при 

дистонии 

1.) Jinnah & Hess, Parkinsonism Relat Disord., vol. 46(Suppl 1), pp. S62-S65 (2017) 

2.) Fuertinger & Simonyan, J. Neurosci., vol. 37(31), pp. 7438-7449 (2017) 

 Базальные ганглии 
координируют:  

 интенсивность движений 

 баланс мышц-агонистов и 
мышц-антагонистов 

Базальные  
ганглии 

Кора головного мозга 

Черная субстанция 

Первоначально дистония считалась преимущественно дисфункцией 

базальных ганглиев 

В настоящее время преобладает гипотеза о вовлечении всего головного 

мозга 

Дистония характеризуется выраженными изменениями нейронных сетей 

на уровне нейромедиаторов  



 Боли в шейной, затылочной и плечевой области -75% 

 

 Подострое  или постепенное начало в течение нескольких недель или месяцев 

 

 Корригирующие жесты : прикасание к подбородку и другим частям лица 

 

 Усиление при вертикализации, психоэмоциональном напряжении и 

переутомлении 

 

 Феномен суточных флуктуаций: облегчение симптомов после сна 

 

 Алкоголь – кратковременное улучшение 

 

 Прогрессия -2-5 лет, затем – плато 

 

 Часто сопровождается депрессией и социальными фобиями 

 

 Спонтанные ремиссии в среднем на 6 месяцев -20% пациентов 

 

 У трети больных вовлечение других частей тела (45% -с писчим спазмом, 35% - 

блефароспазмом 

Цервикальная дистония 



Сенсорный трюк  

(жест-антагонист, корригирующий жест) 

1.) Poisson et al., J Neurol., vol. 8, pp. 1580–42 (2012) 

2.) Patel et al., Lancet Neurol., vol. 13(1), pp.100–12 (2014) 

3.) Ramos et al., J Neurol Neurosurg Psychiatry, vol. 85(9), pp. 987-93 (2014) 

 Сенсорный триггер, противодействующий непроизвольному движению 

 Часто это легкое прикосновение к лицу 

 В некоторых случаях одна мысль о таком жесте вызывает компенсаторную 

реакцию (мысленный трюк) 

 Другие примеры: разговор, пение, ходьба спиной вперед (моторный трюк) 

Пациент со спастической кривошеей, 
использующий «трюк» 

Пациент со спастической кривошеей 



o Клинические картина: 

 

 

o Патологические непроизвольные движения головы или непроизвольная 

фиксация головы в различных положениях 

 

o Может сопровождаться дистоническим тремором головы 

 

o Боли в области головы, затылка и плеча 

 

o Гипертрофия пораженной мускулатуры 

Цервикальная дистония 



Типы цервикальной дистонии  
(Классификация Г.Райхеля) 

1.) По материалам: Reichel, Das Col Cap Concept – Die Halsmuskulatur bei zervikalen Dystonien, 3rd edn., Zwickau (2014) 

Шея 

Латероколлис Тортиколлис 

Голова 

Латерокапут Тортикапут 

Боковое смещение 

(«шифт») 

латеральное смещение сагиттальное смещение  

(назад) 

сагиттальное смещение 

(вперед) 

Антерокапут Ретрокапут 

Антероколлис Ретроколлис 

Collum  (лат.) = шея 

Caput (лат.) = голова 

 

Tortus (лат.) = поворот 

Latus (лат.) = бок, сторона  



Типы цервикальной дистонии (частые формы ) 

Illus. from: G. Reichel, Therapieleitfaden Spastik – Dystonien; UNI-MED Verlag, 2. Aufl.2004 



Анатомические ориентиры  
(положение головы и шеи) 

Щитовидный хрящ 

(выступ гортани) 

Яремная ямка 

Нормальное 

положение 

головы 

Боковое смещение —  

анатомические ориентиры и  

центр лица находятся на 

одной линии 

Смещение шеи 

Боковое смещение —  

анатомические ориентиры  

не находятся на одной линии  

с центром лица 

Смещение головы 

1.) Reichel, Basal Ganglia, vol. 1(1), pp. 5-12 (2011) 



Шкала оценки ЦД (TWSTRS) 

1.) Consky et al., in Jankovic and Hallet: Therapy with Botulinum Toxin, New York, Marcel Dekker (1994) 

 TWSTRS — Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (Рейтинговая 

шкала спастической кривошеи Западного Торонто)  

 Состоит из: 

• Шкалы тяжести (оценивает максимальную амплитуду смещения) 

• Шкалы инвалидизации (ограничение в повседневной жизни) 

• Шкалы боли  

 Тяжесть кривошеи Нетрудоспособность Боль Общая оценка 

A: максимальная амплитуда 

непроизвольного движения 

B: весовой фактор длительности 

непроизвольного движения (х 2) 

C: влияние сенсорных трюков 

D: подъем плеча 

E: объем движений 

F: время удержания головы в 

нормальном положении 

 

Подытог: из 35 баллов 

A: работа 

B: повседневная 

деятельность 

C: управление 

автотранспортом 

D: чтение 

E: просмотр телепередач 

F: деятельность вне дома 

 

 

Подытог: из 30 баллов 

A: степень тяжести 

B: длительность 

C: нетрудоспособность 

 

 

 

 

 

 

 

Подытог: из 20 баллов 

сумма оценок  

по подшкалам 

 

 

 

 

 

 

 

 

Общая оценка: из 85 баллов 

Чем выше оценки, тем больше тяжесть заболевания! 



Мышцы, вовлеченные в ЦД 



 Вызывается  непроизвольными  спазмами круговой мышцы глаза (m.orbicularis), часто 

сопровождается сокращениями m.procerus  и m. corrugator 

 

 Обычно двухсторонний  процесс 

 

 Симптомы : учащенное моргание -10%, эпизоды частого зажмуривания -17%, закрывание 

глаз -20% 

 

 Усиливается в положении стоя и при ходьбе, при эмоциональном напряжении, утомлении, 

при разговоре  

 

 Прием алкоголя – кратковременное облегчение 

 

 Корригирующие жесты : снимание и одевание очков, различные прикосновения к лицу, 

курение, в нетипичной обстановке 

 

 40% -изолированный, у остальных –в сочетании другими проявлениями дистонии   

 

 Причина: неизвестна (вероятно, нейротрансмиттерные нарушения в области базальных 

ганглиев)  
 

 Провоцирующие факторы:  
Психологический стресс 
Яркий свет 
Сквозняк, резкий порыв ветра  
Чтение 

Блефароспазм 



Corrugator – мышца сморщивающая бровь 

Procerus – мышца гордецов 

Мышцы, вовлеченные при блефароспазме 



Блефароспазм: клинические варианты 

Палпебральный блефароспазм 

непроизвольное закрытие век,  

без видимого сокращения круговой 

мышцы глаза 

Классический блефароспазм  

выраженное сокращение круговой 

мышцы глаза 

From: Conrad/Ceballos-Baumann: Bewegungsstörungen in der Neurologie 

Thieme 1996 



Блефароспазм: методы оценки 

Рейтинговая шкала Янкович (JRS) 

1. Jankovic & Orman, Neurology, vol. 37(4), pp. 616-23 (1987) 

JRS — степень тяжести JRS — частота 

0 Отсутствует 0 Отсутствует 

1 

Усиление моргания только при 
воздействии внешних стимулов 
(например, яркого света) 
 

1 
Незначительное увеличение частоты 

моргания 

2 

Легкое спонтанное трепетание века (без 
фактического спазма); отчетливо 
заметно; возможно, вызывает чувство 
неловкости, но не сопровождается 
нарушением функции 
 

2 
Трепетание век; каждое моргание длится 
менее секунды 

3 
Только умеренно выраженный, очень 
заметный спазм век; легкое нарушение 
функции 

3 

Спазм век длится более 1 секунды; глаза 
открыты более 50 % времени 
бодрствования 

4 
Тяжелый спазм век с нарушением 
функции и возможным вовлечением 
других мышц лица 

4 
Функциональная слепота (глаза 
постоянно закрыты более 50 % времени 
бодрствования) 



Блефароспазм 

o Последствия: 
o Функциональная слепота 

o Косметический дефект 

 

o Диф. диагноз: все заболевания 

сопровождающееся закрытием век, 

например: 
o Миастения Гравис 

o Птоз 

o Острые или хронические воспалительные заболевания глаз 

o Гемифациальный спазам (бровь приподнята) 



Клинические характеристики: 

 

 Стереотипный характер мышечных спазмов  
Мышечный спазм, направленность аномального положения или движений имеют 

постоянный характер в каждом конкретном случае 

 

  Специфичность задач  
при выполнении специфичных задач, особенно на ранних стадиях заболевания: писчий 

спазм возникает только во время письма, не связанные с письмом движения руки не 

сопровождаются судорогой  

Симптомы у пациентов, страдающих оромандибулярной дистонией, проявляются при 

пережевывании пищи или говорении  

 

  Сенсорные приемы  
– определенный жест или смена положения, который временно снимает дистонический 

спазм 

Например, легкое касание или поглаживание губ, щеки, зубов или скулы носовым 

платком или маской, жевание жевательной резинки, покусывание зубочистки или 

сигареты, подпирание щеки рукой или пальцем - эти действия могут временно снять 

симптом  

Оромандибулярная дистония   
фокальная дистония, охватывающая мышцы, расположенные вокруг рта, и 

мышцы нижней челюсти  



   Эффект переполнения 
– активация мышц в отдаленных частях тела, препятствующая 

целенаправленным движениям. Дистонический спазм в  жевательных мышцах может 

привести к дистонии круговой мышцы рта, дистонии круговой мышцы глаза, дистонии 

шейно-плечевых мышц 

 

   Утренняя льгота  
симптомы дистонии в утренние часы проявляются меньше  

! При бруксизме болезненные симптомы сильнее всего проявляются именно в первые 

моменты после пробуждения  

 

   Ко-контракция (активация антагонистов)  
– ситуация, когда не происходит реципрокного торможения при мышечной активности, 

в результате чего мышцы-агонисты и антагонисты сокращаются одновременно,   

например, сокращение мышцы, поднимающей челюсть, не позволяет открыть рот при 

попытке открыть рот; сокращение мышцы, опускающей челюсть, мешает процессу 

говорения/пережевывания пищи во время разговора/приема пищи. 

 

   Эффект исчезновения симптомов  
симптомы дистонии периодически появляются и исчезают, могут полностью 

исчезнуть в процессе лечения 

Клинические характеристики оромандибулярной дистонии 



Оромандибулярная дистония   

с насильственным закрытием рта  

(синдром Мейджа;  лицевой параспазм) - непроизвольный спазм 

жевательных мышц и смыкание нижней челюсти с верхней, как только 

пациентка начинает говорить 



с протрузией языка  

во время речи у пациента происходит 

постепенное «выпадение» языка  

Сокращения мышц языка не 

происходит во время других типов 

движения (пережевывание и глотание 

пищи) и в покое 

с насильственным  

раскрытием рта  

во время речи в латеральных 

крыловидных мышцах 

происходит постепенное 

непроизвольное сокращение и 

пациент теряет способность 

говорить  

Оромандибулярная дистония  



с челюстной девиацией 

когда рот закрыт, у пациентки 

наблюдается смещение 

нижней челюсти вправо  

в результате 

непроизвольного спазма 

левой латеральной 

крыловидной мышцы  

с протрузией челюсти 

в результате спазма 

латеральных 

крыловидных мышц  

с обеих сторон 

Оромандибулярная дистония  





неловкость, нарушение координации в пальцах рук при выполнении 

определенных заданий, напряжение мышц или непроизвольное 

скручивание кисти при попытке инициировать действие 

 

Клинические проявления:  

o тоническое напряжение в сгибателях 1–3 пальцев, в пронаторах кисти, 

o повышение утомляемости руки,  

o неточность движений пальцев,  

o размашистость в написании букв, изменение почерка 

o специфичность поражения - нарушение только одной функции, лежащей в 

основе профессиональной деятельности 

Результат длительной монотонной работы на фоне эмоционального напряжения 

 

Разновидности профессиональных дискинезий: 

1) при письме (при черчении) – заболевание лиц конторского и умственного 

труда («писчая судорога», «писчий спазм») 

2) при работе на клавиатуре (болеют пианисты, машинистки пишущих машин, 

линотиписты, перфораторщики) 

3) дискинезия скрипачей и других музыкантов на струнных инструментах 

4) дискинезия клопферистов – телеграфистов и радистов, работающих на 

аппарате системы Морзе («клопфере») 

5) дискинезия губ у музыкантов, играющих на духовых инструментах 

Фокальные дистонии кисти 



Писчий спазм 

фокальная дистония мышц кисти, при которой нарушается 

преимущественно акт письма, но часто затруднено выполнение и 

других тонких движений кистью и пальцами 

Течение хроническое с периодами ремиссии 

Выраженность писчего спазма нарастает 
медленно в течение нескольких  
недель, а затем стабилизируется 

Этиология не изучена до конца –  
психогенное происхождение,  
генетическая  предрасположенность,  
травма дистального отдела руки 

Время дебюта 20-50 лет,   
в детском возрасте может быть первым признаком идиопатической  
генерализованной торсионной дистонии 



Формы:  

               дрожательная  

               невралгическая 

               паралитическая 

               судорожная 
William Gowers, 1886. 

o усталость и напряжение 

в руке при письме 

 

o нарушение моторных 

характеристик письма: 

уменьшается скорость, 

искажаются буквы 

 

o чрезмерное сжатие 

ручки при письме, 

возрастание нажатия на 

перо, буквы  большие, 

линии неровные  

 

o появление боли в руке  

 

o частое изменение 

положения кисти и 

пальцев при письме 

(корригирующие 

приемы) 

 

o уменьшение симптомов 

заболевания после 

отдыха 



Писчий спазм: варианты и вовлеченные мышцы 



Возникает в группах мышц, которые 

задействованы в выполнении самых 

сложных движений на инструменте:  

у флейтистов – движения IV и V пальцев 

левой руки, 

у пианистов - IV и V пальцев правой руки, 

у гитаристов - разгибание III пальца 

правой руки 

 

Дебют заболевания может быть вызван 

резким увеличением игровой практики 

 

Специфические черты характера: 

педантичность,  

перфекционизм,  

повышенный уровень тревожности и 

невротизации 

Дистония музыканта  



Лечение цервикальной дистонии 

Цель:  

 

повышение качества жизни за счет уменьшения выраженности симптомов 

ЦД и снижения боли  

Методы: 

 

- БТА (химическая денервация) 

 

- Хирургические (при резистентности к БТА): 

               глубокая стимуляция мозга/DBS (класс рекомендаций В), 

                редко- деструктивные операции на глубинных структурах мозга,  

                селективная периферическая денервация мышц шеи 

 

- Фармакотерапия (бензодиазепины/клоназепам 1-8 мг/сут, 

                                      холинолитики/ тригексифенидил 2-8 мг сут, 

                                      миорелаксанты/баклофен 20-100 мг/сут) 

 

- Кинезиотерапия, ЛФК в бассейне, массаж, БОС 



Медикаментозное лечение дистонии 



Рекомендации по лечению дистонии 

* EFNS: European Federation of Neurological Societies 



Ботулинический токсин типа А 



Ботулинический токсин как лекарство   



Терапевтическая ценность метода ботулинотерапии  



Механизм пресинаптического действия БТА 



БТА имеет высокую тропность к нервно-

мышечной передаче 



Уникальный механизм действия БТА 



Ботулинический токсин в лечении болевых синдромов 
Анализ доказательности 2018  



Ботулинический токсин и депрессия  



История развития рынка БТА  

Стабилизаторы  

в препаратах БТА  



Факторы успешного лечения БТА 

1.) Reichel, Das Col Cap Concept – Die Halsmuskulatur bei zervikalen Dystonien, 3rd edn., Zwickau (2014) 

1. Корректный диагноз 

2. Феноменологические различия (изменение положения головы или 

шеи) 

3. Правильное определение группы пораженных мышц 

4. Воздействие при инъекциях на пораженные мышцы 

5. Надлежащие дозы 

6. Постановка реалистичных целей для пациента 



Лечение с помощью БТ 

1.) Castelão et al., Cochrane Database of Systematic Reviews, vol. 12:CD003633, pp. 1-91 (2017) 

2.) Albanese et al., J Neurol, vol. 262(10), pp. 2201-13 (2015)  

3.) Ababneh et al., Clin. Exp. Ophthalmol, vol. 42(3), pp. 254-61 (2014). 

«Результаты свидетельствуют о том, что однократная процедура 

уменьшает тяжесть симптомов дистонии, включая боль, а также 

улучшает субъективные оценки  больным своего состояния»1 (обзор 

Кокрановской базы данных, 2017 г.) 

 БТА — терапия первой линии при цервикальной дистонии2 

 БТА — это эффективное, безопасное и долгосрочное лечение 

блефароспазма3 



Контроль точности инъекций ботулотоксина  

с помощью электромиографии 



Мышцы шеи — рекомендации по выполнению инъекций 

Сложности: 

 Большое количество мышц 

 Глубина залегания мышц 

 Взаимосвязь (шея/голова... ?) 

 Функция (ротация/подъем... ?) 

 Состояние (гипертрофия, 

атрофия...) 

 

Методы: 

 Под контролем УЗИ 

 ЭМГ 

 Использование анатомических 

ориентиров 

-голова 

-шея 

Передняя прямая мышца головы 

Латеральная прямая мышца головы 

Длинная мышца головы 

верхняя косая часть 

Средняя лестничная мышца 

прямая часть 

Передняя лестничная мышца 

нижняя косая часть 

Задняя лестничная мышца 

Ребра 

Ременная мышца головы 

Грудино-ключично-сосцевидная 

мышца 

Длиннейшая мышца головы Полуостистая мышца головы 

Трапециевидная мышца* 
Мышца, поднимающая 

лопатку 



Рекомендации в отношении используемых доз 

Дозы и мышцы выбираются 

индивидуально 

 

Доза зависит от 
 положения головы и шеи 

 локализации боли 

 гипертрофии мышц 

 массы мышц 

 возраста и массы тела пациента 

 реакции на инъекции ботулинического токсина 

 
1. Evidente & Pappert, Tremor Other Hyperkinet Mov, vol. 4(273), pp. 1-10 (2014)  



Оптимальный эффект ботулинотерапии в лечении 

цервикальной дистонии 



Illus. from: G. Reichel, Therapieleitfaden Spastik – Dystonien; UNI-MED Verlag, 2. Aufl.2004 

Ретроколлис 



Illus. from: G. Reichel, Therapieleitfaden Spastik – Dystonien; UNI-MED Verlag, 2. Aufl.2004 

Антероколлис 



Оценка по шкале TWSTRS в динамике 

1. Comella et al., Journal of the Neurological Sciences, vol. 308(1-2), pp. 103-109 (2011) 

Плацебо (n = 74) 

120 ЕД (n = 78) 

240 ЕД (n = 81) *Итоговый визит через 20 недель после инъекции (при отсутствии необходимости в повторной инъекции) 

* 

 

П
о

д
ш

к
а

л
ы

 T
W

S
T

R
S

 

Значение р (по сравнению с плацебо)  

*< 0,05 

** < 0,01 

*** < 0,001 

Боль Нетрудоспособность Степень тяжести Общая оценка 

Итоговая  

оценка 

8-я неделя 4-я неделя Итоговая  

оценка 
8-я неделя 4-я неделя Итоговая  

оценка 
8-я неделя 4-я неделя Итоговая  

оценка* 
8-я неделя 4-я неделя 

 Согласно оценкам по всем подшкалам шкалы 

TWSTRS, лечение ЦД является эффективным 



• Лекарственные препараты –эффект у 20%, 

временный (наиболее эффективны 

антихолинэргические препараты) 

 

• Алкоголь и термокоагуляция – разрушение 

ветвей лицевых нервов, иннервирующих 

m.orbicularis –очень кратковременный эффект 

 

БТА – препарат выбора 

Блефароспазм: лечение 



Мышцы мишени для инъекций: m. orbicularis oculi 

Начало эффекта: через 3-7 дней 

 

Длительность: 3-4 и более месяцев 



Рекомендации по применению ботулинотерапии 

 При выполнении инъекции игла всегда должна быть направлена в сторону от глаза 

 Следует использовать очень тонкие иглы и небольшое разведение 

1. UK SmPC Xeomin, emc, https://www.medicines.org.uk/emc/product/2162/smpc, accessed 16th Feb. 2018 

 

Мышца 

гордецов 

Мышца,  

сморщивающая бровь 

Круговая мышца 
глаза, вековая часть 

Круговая мышца глаза, 
глазничная часть 

https://www.medicines.org.uk/emc/product/2162/smpc


Инъекцируемые мышцы при оромандибулярной дистонии  

1- Большая скуловая мышца 

2- круговая мышца рта  

3- подбородочная мышца,  

4- жевательная мышца,  

5- височная мышца,  

6- венечный отросток,  

7- заднее брюшко двубрюшной 

мышцы 

8- переднее брюшко 

двубрюшной мышцы 

9- щечный мускул 

10- грудино-ключино-

сосцевидная мышца 

11- трапециевидная мышца 

12- подкожная мышца шеи 

13- медиальная крыловидная 

мышца 

14- латеральная крыловидная 

мышца  



Оромандибулярная дистония  

до лечения  после лечения 



Заключение 



БЛАГОДАРЮ ЗА ВНИМАНИЕ!  


