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АННОТАЦИЯ
Одно из значимых направлений современной неврологии — изучение расстройств движения в 

связи с их негативным влиянием на повседневную активность и качество жизни пациентов. Дистония 
является третьим по распространённости экстрапирамидным заболеванием. Нередко дистония 
сопровождается дрожательным гиперкинезом, однако литературные сведения о дистоническом треморе 
разрознены и не систематизированы, а его фиксация вызывает затруднения в связи с отсутствием 
чётких треморографических характеристик. Многие вопросы распространённости, патофизиологии, 
дифференциальной диагностики с другими видами тремора, как и эффективности терапии, также 
остаются недостаточно изученными. Данный обзор посвящён литературным сведениям, касающимся 
дистонического тремора.
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ABSTRACT
One of the important areas of modern neurology is movement disorders, due to their negative impact on the 

daily activity and quality of life of patients. Dystonia is the third most common extrapyramidal disease. Often, 
dystonia is accompanied by trembling hyperkinesis, however, known data on dystonic tremor are scattered 
and not systematized, and its fixation causes difficulties due to the lack of clear tremorographic characteristics. 
Many issues of prevalence, pathophysiology, differential diagnosis with other types of tremor, as well as the 
effectiveness of therapy also remain insufficiently studied. This review focuses on the literature on dystonic 
tremor.
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Одно из значимых направлений в невро-
логии — изучение расстройств движения, что 
связано с их высокой распространённостью и 
негативным влиянием на качество жизни паци-
ентов. Дистония — экстрапирамидное расстрой-
ство, характеризующееся постоянными или 
прерывистыми мышечными сокращениями, 
вызывающими патологические, часто повторя-
ющиеся непроизвольные движения, позы или их 
комбинацию. Причём дистонические движения 
обычно стереотипны и могут сопровождаться 
дистоническим тремором (ДТ) [1].

Цервикальная дистония — наиболее распро-
странённая фокальная дистония [2]. При данном 
состоянии в патологический процесс вовлекаются 
мышцы шеи и плечевого пояса, что приводит к 
патологической установке головы [3]. Впервые 
«деформирующая мышечная дистония» была 
описана Германом Оппенгеймом в 1911 г., однако 
подробное описание тремора при дистонии было 
предоставлено Ларссоном и Шегреном лишь в 
1966 г. [4–6]. Впоследствии в других исследо-
ваниях (Янагисава и Готов, 1971 [7]; Марсден 
и Харриссон, 1974 [8]) сообщали о треморе у 
пациентов с дистонией, но единого мнения отно-
сительно его определения и классификации не 
было. В 1984 г. Фонд медицинских исследований 
дистонии представил первое согласованное опре-
деление дистонии, однако тремор по-прежнему не 
был описан как её часть [9].

Только в 1998 г. в согласованном заявлении 
общества двигательных расстройств было пред-
ложено разделить синдромы ДТ на две широкие 
группы: ДТ и тремор, ассоциированный с дисто-
нией (ТАСД) [10]. ДТ в настоящее время опре-
деляют как тремор в части тела, поражённой 
дистонией, обычно наблюдаемый у пациентов 
со спастической кривошеей. ТАСД определяют 
как тремор, возникающий в части тела, не пора-
жённой дистонией, например постуральный 
тремор верхних конечностей у пациентов с церви-
кальной дистонией [11].

Дистония — третье по распространённости 
двигательное расстройство после болезни Паркин-
сона и эссенциального тремора (ЭТ) [12]. А среди 
всех фокальных дистоний наиболее распро-
странена цервикальная. Вместе с тем данные 
об эпидемиологии ДТ разрознены и противоре-
чивы. Так, в отдельных работах указана частота 
тремора у пациентов с цервикальной дистонией 
от 14 до 86,67%. Такой широкий разброс зачастую 
обусловлен небольшими выборками, неоднород-

ностью респондентов, принимавших участие в 
исследованиях, а также различной методологией 
оценки дрожательного гиперкинеза [13–15].

На основании проведённого анализа литера-
турных данных можно заключить, что ДТ чаще 
бывает постуральным или кинетическим, в то же 
время тремор покоя встречается значимо реже. 
Среди всех локализаций ДТ наиболее часто встре-
чается при цервикальной дистонии, чаще возни-
кает у женщин (соотношение женщин и мужчин 
11:3), его частота выше среди больных дистонией 
с поздним началом [16, 17]. Согласно литера-
турным сведениям, наличие ДТ не зависит ни от 
тяжести проявлений дистонии, ни от дистониче-
ского паттерна [18].

По современным представлениям дистония 
обусловлена патологией базальных ганглиев                
и/или их связей с мозжечком, таламусом, средним 
мозгом и корой больших полушарий [19]. Вместе 
с тем патофизиология ДТ, согласно литературным 
данным, обусловлена преимущественно патоло-
гией мозжечка и/или его связей, что подтвержда-
ется обнаруженными клиническими признаками 
сопутствующей дисфункции мозжечка, морфоме-
трическими изменениями, а также функциональ-
ными нарушениями связей мозжечка с лобной 
корой и базальными ганглиями [20–24].

И хотя ранние нейрофизиологические иссле-
дования тремора при дистонии показали, что ДТ 
и ТАСД имеют сходную физиологию с дисто-
ниями, включая потерю торможения на спинном, 
стволовом и корковом уровнях [25–28], а иссле-
дования функциональной визуализации также 
выявили участие базальных ганглиев, таламуса 
и сенсомоторной коры как при ДТ, так и при 
дистонии без тремора [21, 28, 29], на сегодняшний 
день нет однозначного мнения, имеет ли тремор 
при дистонии собственную патофизиологию, не 
связанную с дистонией, или они имеют общие 
механизмы.

Согласно определению, для клинической 
картины цервикальной дистонии характерны 
устойчивые или повторяющиеся, спонтанные 
или провоцирующиеся движения головы или 
шеи, формирующие патологическую установку 
головы. Вместе с тем у некоторых пациентов 
наряду с крупными дистоническими движениями 
могут присутствовать более мелкие ритмичные 
мышечные сокращения, формирующие картину 
ДТ. Он вызывается сокращениями дистонических 
мышц и часто усугубляется попытками сохранить 
первичную или нормальную позу [1].
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ДТ является позиционно-чувствительным 
(то есть значительно меняется в зависимости от 
позы). К примеру, при цервикальной дистонии 
попытка больного удержать голову прямо или 
совершить контралатеральный поворот сопро-
вождается усилением латеральных осцилляций 
головы — ДТ. И наоборот, после прекращения 
усилия, направленного против ротации головы 
или против другого непроизвольного дистониче-
ского спазма, ДТ обычно исчезает — в литературе 
это положение называют нулевой точкой [30, 31].

По данным литературы, дебют ДТ может опере-
жать симптомы дистонии или возникать в самом 
начале формирования дистонического паттерна, 
а в ряде случаев на протяжении длительного 
времени оставаться основной и единственной 
жалобой пациента [32].

В научных работах последних лет отмечена 
тенденция объективизировать инструменталь-
ными методами различные виды дрожательного 
гиперкинеза с использованием акселерометров, 
гироскопов, электромиографических аппаратов, 
устройств для видеорегистрации тремора и 
т.д. Однако приводимые в литературе данные о 
частоте ДТ колеблются от 3 до 10 Гц [33, 34], а 
объективные характеристики амплитуды ДТ зача-
стую вообще отсутствуют, ограничиваясь лишь 
субъективными описаниями «мелкоразмаши-
стый» или «низкоамплитудный».

Вместе с тем по данным литературы частота 
тремора в группах ДТ и ТАСД была меньшей 
выраженности по сравнению с ЭТ, как наиболее 
близкого по клиническим проявлениям гипер-
кинеза, но демонстрировала большую вариа-
бельность амплитуды и частоты [13, 35, 36]. ЭТ 
имеет более постоянную частоту и амплитуду. 
ДТ обычно ритмичен, но его частота и ампли-
туда могут значимо меняться до полного исчез-
новения при различных положениях вовлечённой 
в дистонию части тела [37–39]. В исследова-
ниях Rudzinska и соавт., а также Shaikh и соавт. 
постоянные колебания, подобные ЭТ, также были 
продемонстрированы при различных типах дисто-
нических синдромов [15, 31, 39], что указывает на 
возможное совпадение характеристик тремора 
между ДТ, ТАСД и ЭТ.

Таким образом, на сегодняшний день отсут-
ствуют чёткие электрофизиологические критерии 
ДТ, позволяющие отдифференцировать его от 
подобных дрожательных гиперкинезов, в том 
числе от ЭТ.

Установление диагноза цервикальной 
дистонии основано прежде всего на невроло-
гическом обследовании и сборе анамнеза [13, 
40]. Лабораторные исследования и нейровизуа-
лизацию проводят при наличии подозрений на 
вторичный характер дистонии. Вместе с тем при 
треморе головы судить о генезе дрожания помо-
гают сопутствующие знаки. К примеру, ригид-
ность и тремор покоя указывают на болезнь 
Паркинсона, а мозжечковые знаки — на мозжеч-
ковый тремор [41].

Сложности дифференциальной диагностики 
возникают при изолированном треморе головы, 
особенно с учётом возможного предшествования 
тремора развитию дистонии в течение многих лет 
[32]. В связи с этим возникает вопрос правиль-
ности диагностики и, соответственно, лечения 
пациентов с различными типами тремора, у 
которых ещё не проявились признаки дистонии.

К признакам, позволяющим заподозрить 
именно дистонический генез дрожания, отно-
сится наличие сенсорных трюков (корригиру-
ющие жесты), при которых прикосновение к 
определённой части тела приводит к уменьшению 
тремора или дистонической позы (например, пере-
мещение руки к лицу или голове в определённой 
плоскости может облегчить симптомы шейной 
дистонии, включая тремор головы). Следующий 
признак — отрывистый, толчкообразный, нере-
гулярный характер дрожательных осцилляций 
при попытках больного поворачивать голову в 
крайнее правое и крайнее левое положения. В 
отличие от ДТ, ЭТ не меняет частоту, амплитуду и 
направление движения во время перемены поло-
жения головы [42].

Избирательная чувствительность к «антиди-
стоническим» препаратам, таким как центральные 
холинолитики, характерна для ДТ. Холиноли-
тики часто эффективны и уменьшают прояв-
ления дистонии и ДТ, но неэффективны при ЭТ 
(тригексифенидил) [41]. Также следует проводить 
осмотр пациента в различных положениях, в том 
числе сидя и лёжа. Тремор головы у пациентов 
с ЭТ представляет собой постуральный тремор, 
который уменьшается или полностью исчезает, 
когда пациент ложится, тогда как у пациентов с 
цервикальной дистонией тремор головы чаще 
сохраняется [43].

Вместе с тем, пациентам с ДТ нередко 
ошибочно устанавливают диагноз ЭТ, что указы-
вает на недостаточность дифференциально-
диагностических критериев в разграничении 
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этих, несомненно похожих, заболеваний. Диагно-
стика ЭТ, как и ДТ, основана исключительно на 
клинических критериях.

ЭТ определяется как двусторонний, в значи-
тельной степени симметричный, постуральный 
или кинетический, поражающий кисти и пред-
плечья, реже голову и шею, являющийся видимым 
и постоянным [10, 44]. Вместе с тем, в ряде иссле-
дований приведены группы пациентов с вери-
фицированным диагнозом ЭТ и связанными с 
ним признаками дистонии в разных частях тела 
[45] или признаками других неврологических 
расстройств, таких как болезнь Паркинсона [46, 
47]. Так, согласно Jain и соавт. [47], приблизи-
тельно каждому третьему, а по данным Louis и 
соавт. [48] каждому второму пациенту с тремором 
был поставлен ошибочный диагноз ЭТ, причём 
чаще всего правильными диагнозами были 
болезнь Паркинсона и дистония.

В качестве факторов, вводящих в заблуж-
дение исследователей, приводят «уменьшение 
тремора при приёме алкоголя» и аутосомно-
доминантный семейный анамнез [14, 49]. Так, 
корригирующие жесты могут отсутствовать при 
минимальных проявлениях дистонии, а «ответ» 
на терапию центральными холинолитиками не 
всегда очевиден и при классических дистониях. 
Свидетельства усиления ДТ при стрессе, уста-
лости, уменьшение после отдыха или на фоне 
применения бензодиазепинов [33], на наш взгляд, 
не являются патогномоничными именно для ДТ. 
Вместе с тем, по мнению ряда авторов, изолиро-
ванный тремор головы, длительно существующий 
без признаков дрожания в других частях тела, — 
проявление именно ДТ [10, 48].

Таким образом, несмотря на значимое коли-
чество клинических признаков, описывающих 
разные виды дрожательных гиперкинезов, 
дифференцировка многих из них в ряде случаев 
остаётся трудной задачей и требует дальнейшего 
изучения и построения чётких диагностических 
алгоритмов.

В доступной литературе нами не обнаружено 
свидетельств значимых нарушений автономного 
существования и функциональных способностей 
пациентов с ДТ, что, возможно, свидетельствует 
о невыраженности данных нарушений. Однако 
обращение пациентов за медицинской помощью 
с жалобами на дрожание головы, несомненно, 
указывает на страдание и ограничение жизнеде-
ятельности, причину которого необходимо допол-
нительно изучить.

В нескольких исследованиях было показано, 
что больные с цервикальной дистонией нахо-
дятся в состоянии хронического стресса, который 
повышает уровень стигматизации, степень деза-
даптации и снижает трудоспособность больных 
[50, 51]. Описана высокая распространённость 
тревожных и депрессивных расстройств при 
цервикальной дистонии [1, 52]. Высокая частота 
указанных расстройств, очевидно, связана с тем, 
что снижение контроля над положением головы 
вызывает у пациентов значимые психологические 
проблемы, усиливая аутостигматизацию, вызывая 
выраженные социальные ограничения, тем самым 
затрудняя процесс адаптации [43, 50, 53].

Однако исследований тревожности у пациентов 
с различной формой цервикальной дистонии, 
а также влияния дрожательного гиперкинеза, 
тяжести его проявления на тревожность нами не 
было найдено в специализированной литературе. 
Несмотря на очевидное влияние тремора на соци-
альную адаптацию, должного интереса к данной 
проблеме ни зарубежные, ни отечественные 
исследователи не проявили.

Наличие двигательных нарушений и связанных 
с ними социально-психологических расстройств 
влечёт за собой снижение качества жизни паци-
ентов с формированием ограничительного пове-
дения и невротизацией личности [54, 55]. Вместе 
с тем в доступной литературе нами не обнаружено 
исследований, посвящённых изучению качества 
жизни пациентов с ДТ, как конечного интегра-
тивного показателя состояния здоровья респон-
дента, включающего не только клинико-функ-
циональные характеристики недуга, но и оценку 
социально-психологических особенностей паци-
ента.

Лечение как дистонии, так и ДТ в настоящее 
время остаётся симптоматическим. Методом 
выбора в лечении фокальной дистонии служит 
применение ботулинического токсина типа А. 
Пероральные лекарственные препараты и 
глубокая стимуляция головного мозга в лечении 
дистоний играют второстепенную роль и исполь-
зуются при рефрактерных и генерализованной 
формах дистоний.

Лечение ДТ остаётся менее освещённой темой 
в современной литературе. Так, из пероральных 
средств по данным литературы при ДТ рекомен-
дованы центральные холинолитики, однако их 
эффективность описана как слабая или умеренная 
[56]. Нередко, по аналогии с ЭТ, в литературе также 
встречаются рекомендации к использованию 

ОБЗОРЫ Т. LIII, вып. 4, 2021 Неврологический вестник



56

β-блокаторов и антиконвульсантов, однако данные 
об их эффективности при ДТ противоречивы [56]. 
В литературе встречаются сведения о так назы-
ваемом «клоназепам-чувствительном треморе», 
когда у некоторых пациентов клоназепам даже в 
небольших дозах полностью подавлял ДТ [57]. 
Однако в остальных случаях данный препарат не 
показал высокой эффективности. Хирургический 
подход (глубокая стимуляция головного мозга 
либо абляция различных ядер головного мозга) 
показал эффективность в лечении тяжёлого ДТ 
при генерализованной дистонии [58].

Применение ботулинотерапии в коррекции ДТ 
описано как значительно более эффективное, чем 
иные лекарственные средства [54, 59]. Однако в 
доступной литературе мы не обнаружили каче-
ственных исследований, посвящённых лечению 
ДТ с оценкой треморографических показателей, 
взаимосвязи их динамики с применяемой дози-
ровкой ботулотоксина, а также влияния этих тера-
певтических интервенций на функциональные 
и социально-психологические характеристики 
пациентов. Более того, по мнению ряда авторов 
в уже проведённых исследованиях исход тремора 
был плохо документирован, а оценка динамики 
очень редко основывалась на объективных изме-
рениях (электромиография или кинематика). 
Приводимые недостатки объясняют отсутствие 
научно-обоснованных руководств по лечению      
ДТ [60].

Таким образом, наряду с огромным вниманием 
в современной литературе к проблемам церви-
кальной дистонии, многие вопросы ДТ остаются 
неизученными и неосвещёнными. Несовершен-
ство диагностических критериев, не использо-

вание объективных методов оценки как самого 
дрожательного гиперкинеза, так и динамики на 
фоне проводимой терапии, ставят под сомнение 
достоверность и ценность уже проведённых 
исследований по данной проблематике.

Отсутствие в литературе чётких треморогра-
фических характеристик дистонического дрожа-
тельного гиперкинеза существенно затрудняет 
дифференциальную диагностику в случаях 
невыраженной дистонии или изолированного 
тремора. А приводимые в литературе терапевти-
ческие рекомендации часто основаны на лечении 
похожих двигательных расстройств (фокальной 
дистонии и ЭТ) и не отвечают требованиям 
доказательной медицины с обязательной объек-
тивизацией полученных результатов. Наконец, 
отсутствие социально-психологических характе-
ристик пациентов, обусловленных наличием ДТ, 
не позволяет делать выводы о необходимости, 
эффективности и полноте проводимых лечебно-
реабилитационных мероприятий.
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