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Резюме
Дистония -  неврологический синдром, характеризующийся продолжительными мышечными сокращениями, приводящими 
к повторяющимся деформирующим движениям и устойчивым патологическим позам в вовлеченных частях тела. Целью 
исследования стали анализ распространённости по обращаемости и ошибок при диагностике дистоний; оценка качества 
диагностики и лечения больных с дистонией в территориальных лечебно-профилактических учреждения. По результатам 
исследования распространённость дистонии в Н.Новгороде по обращаемости составила 4,7 на 100.000 населения, что 
ниже, чем по данным имеющихся исследований. Качество диагностики и лечения в территориальных ЛПУ оценено как 
«неудовлетворительное». Зто связано с недостаточными знаниями течения заболевания, полиморфизмом клинической 
картины, особенностями терапии.
Ключевые слова: дистония, блефароспазм, ботулинический токсин типа А.

Summary
Dystonia neurological syndrome that is characterized by prolonged muscle contractions, often leading to repeated deforming 
motions and stability of abnormal postures in the involved areas of the body. The aim of the study were the analysis of the 
prevalence of appealability, errors in the diagnosis of dystonia; evaluation of the quality of diagnosis and treatment of patients 
with dystonia in the regional health-care institutions. According to the study the prevalence of dystonia in Nizhny Novgorod on the 
uptake amounted to 4.7 per 100.000 population, which is lower than that according to available studies. Quality of diagnosis and 
treatment of health facilities in the territorial rated 'unsatisfactory'. This is associated with polymorphism of clinical presentation, 
lack of knowledge about the disease.
Key word: dystonia, blefarospasm, botulinum toxin type A.

Введение
Термин «дистония» используют для описания не

врологического синдрома, который характеризуется 
продолжительными мышечными сокращениями, часто 
приводящими к повторяющимся деформирующим дви
жениям и устойчивым патологическим позам, в вовле
ченных областях тела [1,5,6,7,9,11]. Днстонические гн- 
перкинезы характеризуются динамичностью, зависящей 
от позы и характера движений [1,5,6,7,9,11]. По этиоло
гии выделяют: первичную (нднопатическую), которая со
ставляет около 90 % случаев дистонии и вторичную (сим
птоматическую), как проявление других заболеваний. По 
данным опубликованных эпидемиологических исследо
ваний распространённость первичной фокальной и гене
рализованной форм мышечной дистонии составила 40 и 
0,25 на 100 тыс. населения соответственно [1,5,6,7,11]. 
Для дистоническнх гнперкинезов характерна «эволю

ция» — в дебюте возникает при определенной позе или 
движении, затем становится постоянными с формиро
ванием фиксированной позы, присоединяются корриги
рующие жесты и парадоксальные кинезии (уменьшение 
гиперкинеза при изменении привычного двигательного 
стереотипа), появляется колебание симптоматики ото дня 
ко дню, влияет эмоциональное состояние — позволяет 
отличить дистонию от заболеваний скелетно-мышечной 
системы. Фокальная дистония наиболее частая форма, 
которая встречается у лиц трудоспособного возраста, что 
влечет социальную дезадаптацию и раннюю инвалидиза- 
цию, вследствие выраженного функционального дефекта 
(функциональная «слепота» при блефароспазме, наруше
ние речи и жевания при оромандибулярной и фарингеаль
ной дистонии, удержание головы в прямом положении 
-  при спастической кривошеи, нарушение письма при 
писчем спазме, нарушение статики при торсионной дис



Таблица 1. Возрастно-половая характеристика пациентов

П р и зн ак Н е
д и а гн о с ти р о в а н н ая
ди с то н и я

п=23 (3 8 ,3 % )

Д и с т о н и я  

п=37 (6 1 ,7 % )

О б щ е е  к о л-в о  п а ц и ен то в  
п = 60

П ол

м у ж ч и н ы 11 (4 7 .8 % ) 5 (1 3 .5 % ) 1 6 (2 6 ,7 % )

ж ен щ и н ы 1 2 (5 2 .2 % ) 3 2 (8 6 .5 % ) 4 4 ( 7 3 .3 % )

В о зр а ст , (го д ы ) 56±7.1 5*>±8.3 58 ± 7 .8

В о зр а ст  н ач а л а  « б о л е в а н и я , 
(го д ы )

54± 8 .7 5 7 ± 5 .6 5 6 .5 * 1 2 ,3

Д л  1гтельн о сть  з аб о л ев а н и я , 
( г о д ы )

13 .7 ± 6 ,1 7 .7± 4 ,2 9 .2 ±  11,8

T W S T R S  (б а л л ) 5 3 ± 2 ,6 5 2 * 1 .3 5 6 ± 3 ,9

тонии) [1,3,5,6,7,9,11]. В лечении используют препараты 
из группы бензодиазепинов (клоназепам), холинолити- 
ки, леводопосодержащие, иногда эффект появляется 
при комбинации и/или применении высоких доз препа
ратов. В настоящее время наиболее эффективный метод 
в лечении заболевания -  инъекции ботулотоксина типа 
А. Однако, в нашей стране применение ограничено, 
вследствие высокой стоимости препарата, а также не
достаточностью знаний о данном методе терапии среди 
врачей.

Учитывая незначительную распространённость в 
популяции, вариабельность и многообразие клиниче
ских проявлений заболевания, диагностика дистоний 
является сложной задачей в повседневной практике не
вролога [1,5,6,7,9,11]. Своевременное выявление и адек
ватное назначение терапии повышает качество жизни 
пациентов, что позволяет отсрочить выход на инвалид
ность, сохранить трудоспособность, а также рациональ
но планировать лекарственное обеспечение [4,5,6].

Целью настоящего исследования явились: уста
новить распространённость по обращаемости на тер
ритории Н.Новгорода; оценить качество медицинской 
помощи больным с дистоническими гиперкинезами в 
территориальных лечебно-профилактических учрежде
ниях.

Материалы и методы
Осмотрено 60 пациентов, состоящих на учёте в 

городском кабинете по оказанию помощи больным с 
экстрапирамидной патологией, из которых 16 (26,7%) 
мужчин, 44 (73,3%) женщин, со средним возрастом 
64,7±7,8; дебют начала заболевания в среднем в 56±12,3 
лет, длительность заболевания -  9,2±11,8 года, оцен
ка выраженности дистонии составила 56±3,6 баллов 
(табл.1). Все данные вносились в индивидуальную кар
ту пациента, где фиксировались паспортные данные, 
жалобы, анамнез жизни и заболевания, диагноз при на
правлении, диагноз после осмотра в специализирован
ном кабинете, проводимое лечение. Диагноз дистонии 
установлен в соответствие с критериями диагностики

идиопатической мышечной дистонии (Fahn S., et all, 
1987) [10]. Больные разделены на две группы: первая 
-  «не диагностированная дистония», термин исполь
зовали для больных, направленных на консультацию с 
иными диагнозами; вторая группа пациентов, у которых 
после осмотра специалиста дистония была подтверждё- 
на. По тяжести выделяют 3 степени: I -  гиперкинез по
является при физической нагрузке, II -  при вставании 
с постели без физической нагрузки, III -  не исчезает в 
постели в состоянии релаксации [7]. Для объективиза
ции выраженности гиперкинеза использовалась Toronto 
Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TW STRS), со
стоящая из 3-х частей: первая часть -  оценивает тяжесть 
дистонии (максимальный балл 35), вторая позволяет 
определить степень нетрудоспособности вследствие за
болевания (тах= 30), третья часть -  выраженность боли 
от 0 до 20. Таким образом, максимальный балл клини
ческих проявлений дистонии составляет 85 баллов [8] 
(табл. 1). Оценка диагностики и лечения при оказании 
амбулаторно-поликлинической помощи проводилась с 
помощью шкалы, которая состоит из 2-х частей (часть 
II) [2].

II часть -  оценка качества лечения
0 баллов -  назначенная терапия не соответствует 

заболеванию;
1 балл -  лечение не корректирует двигательную 

функцию из-за неверно выбранных препаратов или их 
доз;

2 балла -  неправильная последовательность при
менения лекарственных препаратов, относительно удо
влетворительная компенсация;

3 балла -  своевременное начало и правильный вы
бор препарата, компенсация состояния.

Анализ качества амбулаторно-поликлинической 
помощи складывался из оценки своевременной диагно
стики и правильности назначения адекватного лечения, 
компенсации двигательного дефицита.

Статистическая обработка данных проводилась 
с использованием программных пакетов для статисти
ческих расчётов NCSS 2001, Microsoft Excel, 2005 и



Statistica for Windows (Stat. Soft.Inc., версия 6.0).

Результаты и обсуждение
Диагноз мышечная дистония установлен 60 паци

ентам, направленным на консультацию в специализиро
ванный кабинет по экстрапирамидной патологии. Все 
пациенты наблюдались в территориальных лечебно
профилактических учреждениях (ЛПУ), из них 41 
(68,3%) неврологами, 19 (31,7%) терапевтами и врачами 
других специальностей. Из обследованных, 37(61,6% ) 
направлены с диагнозом «дистония», у 23 (38,4%) боль
ных заболевание не было диагностировано в ЛПУ. Дли
тельность наблюдения пациентов врачами территориаль
ных поликлиник по поводу заболевания до обращения в 
специализированный кабинет составила 11,7±3,2 лет.

Распространённость идиопатической мышечной 
дистонии в г. Н.Новгороде по обращаемости составила
4,7 на 100.000. В зависимости от пола распространён
ность среди мужчин составила 3, у женщин 6,1. Показа
тель у мужчин до 50 лет составил 1,1 на 100 тыс. насе
ления, в возрасте старше 50 лет 8,4. Распространённость 
среди молодых женщин равна 3,7, свыше 50 лет -  11,7 
на 100.000 населения. Полученные данные созвучны с 
опубликованными ранее показателями и подтверждают, 
что заболевание в 2 раза чаще встречается у женщин, а 
также с увеличением возраста число пациентов возрас
тает. По уровню образования пациенты распределились 
так: высшее образование имели 23 (38,3%), средне
специальное -3 7 (6 1 ,7 % ). На момент обращения за меди
цинской помощью 48 (80%) работали по специальности, 
4 (6,7%) имели группу инвалидности (группа инвалид
ности установлена в связи с соматической патологией). 
Из сопутствующих заболеваний на первом месте стоят 
заболевания сердечно-сосудистой системы - 13 (21,7%) 
больных, сахарный диабет установлен у 6 (10%) паци
ентов, с заболеваниями опорно-двигательного аппарата 
наблюдался 21 (35%) больной.

Фокальная дистония явилась наиболее распростра
нённой клинической формой и была диагностирована в 
44 (73,3%) случаях, у 9 (15%) установлена сегментарная 
(сочетание блефароспазма и цервикальной дистонии у 6 
(66,7%) больных и в 3 (33,3%) случаях цервикальная и 
ларингеальная дистония), генерализованная выявлена у 
7 (11,7%) пациентов. Среди фокальных дистоний блефо- 
распазмом страдали 11 (25%) человек, оромандибулярная 
дистония выявлена в 7 (15,9%) случаях, цервикальная 
дистония определена у 23 (52,3%) пациентов, писчий 
спазм -  2 (4,5%) больных, дистония стопы установлена 
в 1 (2,3%) случае. Корригирующие жесты присутство
вали у 52 (87%) пациентов: при блефароспазме -  в виде 
прикосновения к переносице, прикладывание кончиков 
пальцев к уголкам глаз; при цервикальной дистонии -  
поддержание подбородка, прикосновение к шее, чаще 
к пораженной мышце; у одной пациентки с дистонией 
стопы наблюдалось восстановление ходьбы и купирова
ние признаков дистонии, когда она двигалась «спиной 
вперед» -  этот феномен относится к парадоксальным ки- 
незиям. По степени выраженности I стадия диагностиро

вана среди 23 (38,3%) больных, балл по шкале TWSTRS 
составил 21±2,8; в 32 (53,3%) случаях установлена II 
стадия, выраженность клинических проявлений равна 
48±4,1 баллов; III стадия определена у 5 (8,4%) пациентов 
со средним баллом 67±5,2. Таким образом, выраженность 
клинических проявлений между стадиями различалсь до
стоверно (р<0.05), показатели балла TWSTRS коррелиро
вали с длительностью заболевания (г=-0,6, р<0,05).

Из 60 больных на консультацию с диагнозом «мы
шечная дистония» направлены 37 (62,7%) пациентов, у 
23 (38,3%) диагнозами при направлении были: эссенци- 
альный тремор (ЭТ) 4 (17,4%) пациентов, 11 (47,8%) -  
ЦВЗ, 2 (8,7%) с диагнозом болезнь Паркинсона (БП), са
мостоятельно обратились за помощью 6 (26,1%) человек. 
Длительность наблюдения пациентов до установления 
диагноза составила 11,7±3,2 лет. Больные с блефароспаз- 
мом длительно наблюдались у офтальмолога, в связи с 
жалобами на чувство «песка» в глазах, слезотечение, у 
невролога пациенты наблюдались с тиками. У больных 
с цервикальной дистонией, при ведущем тоническом 
компоненте, наиболее частым диагнозом был шейный 
остеохондроз. При доминировании клонического син
дрома -  БП, ЭТ или тики, также имело место сочетание 
нескольких диагнозов. Установление БП связано с убеж
дением врачей, что тремор головы является облигатным 
признаком болезни. При генерализованной дистонии 
чаще других устанавливался диагноз распространённый 
остеохондроз и/или у лиц молодого возраста заболевание 
расценивалось, как последствие перинатального пораже
ния ЦНС. Так как, продолжительное лечение не прино
сило облегчения, всем пациентам на различных этапах 
терапии, рекомендовалась консультация психотерапевта 
и/или психиатра.

При проведении оценки качества диагностики у 23 
(38,3%) больных неверно установлен синдромальный 
и нозологический диагноз, в связи с чем, не было сво
евременно назначена адекватная современная терапия. 
Средний балл качества диагностики составил 1,8±0,3 и 
расценен как «неудовлетворительный». Анализ лечения 
больных с дистонией выявил: необоснованное назначе
ние в различные периоды вазоактивных и ноотропных 
препаратов в 28 (46,7%) случаях и госпитализаций у 38 
(63,3%) больных. Назначение ботулинического токсина 
типа А рекомендовалось в 5 (9,8%) случаях, что связано 
с его высокой стоимостью, недостаточными знаниями о 
механизме действия препарата и умений введения. Наи
более часто назначаемыми препаратами были клоназе- 
пам, циклодол. При проведении оценки качества лечения 
у 26 (43,3%) больных не было своевременно назначена 
адекватная современная терапия. Средний балл качества 
лечения -  1,9±0,1 расценен как «неудовлетворительный». 
После установления диагноза ботулинотерапия проведе
на 36 (60%) больным, выраженность дистонии по шкале 
TWSTRS до инъекции составляла 59=4=6,1, после одно
кратного введения ботулотоксина типа А в дозе 418±24 
ЕД выявлено достоверное снижение выраженности ги
перкинеза и достигло 34±4,7 балла (р<0,001).

На медико-социальную экспертизу (МСЭ) с диагно



зом мышечная дистония направлялся 21(35%) пациент, 
группа инвалидности установлена 4 (19%) больным, не 
определены признаки нетрудоспособности в 17 (81%) 
случаях. Основными причинами отказа были: мнение 
экспертов, что дистония это «функциональное расстрой
ство нервной системы»; также возникновение парадок
сальных кинезий -  уменьшение проявлений или купиро
вание гиперкинеза при посещении врача.

Выводы
Показатели распространённости идиопатической 

мышечной дистонии по обращаемости ниже данных, 
полученных в эпидемиологических исследованиях, и 
составил 4,7 на 100.000 взрослого населения, что свиде
тельствует о недостаточной выявляемости заболевания. 
По результатам нашего исследования мышечная дисто
ния чаще диагностирована у женщин, что соответствует 
данным опубликованных работ. Основными ошибками 
диагностики и лечения являются недостаточность знаний 
критериев установления диагноза, преувеличение роли 
сосудистого фактора в генезе заболевания, приводящее к 
необоснованному назначению вазоактивных и ноотроп-
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