
ЯКУТСКИЙ МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ
118

Введение. ХНИЗ — это длитель-
но текущие заболевания, вызванные 
длительным воздействием различных 
причин: факторов окружающей среды 
и генетических особенностей в соче-
тании с неправильным образом жизни 
(курение, злоупотребление алкоголем, 
нездоровое питание, низкая физиче-
ская активность). По оценкам Все-
мирной организации здравоохранения 
(ВОЗ), от этих заболеваний каждый год 
умирает 41 млн человек, что составля-

ет 71% от всех смертей; более 15 млн 
из них — люди в возрасте от 30 до 69 
лет. ХНИЗ является основной причи-
ной ранней смерти и инвалидизации 
населения [14].

ВОЗ выделяет следующие катего-
рии ХНИЗ с соответствующими пока-
зателями смертности:

- сердечно-сосудистые заболевания 
(ССЗ): чаще всего – артериальная ги-
пертония (АГ), ишемическая болезнь 
сердца (ИБС) и ХБП) уносят 17 млн 
жизней;

- онкологические заболевания при-
водят к смерти около 9,3 млн человек 
ежегодно;

- заболевания дыхательной систе-
мы (хроническая обструктивная бо-
лезнь легких (ХОБЛ) и бронхиальная 
астма (БА)) становятся причиной 4,1 
млн смертей в год;

- сахарный диабет (СД) является 
причиной смерти 1,5 млн человек.

Особое внимание следует уделять 
ХБП, что представляет собой, перси-
стирующее в течение трех или более 
месяцев, поражение органа вслед-
ствие действия различных этиологи-
ческих факторов, анатомической осно-
вой чего является процесс замещения 

нормальных анатомических структур 
фиброзом, приводящий к его дисфунк-
ции ХБП [20]. К причинам ХБП отно-
сятся генетические факторы и послед-
ствия сопутствующих заболеваний, 
таких как АГ, СД, абдоминальное ожи-
рение и нарушения липидного обмена 
(дислипидемия). На сегодняшний день 
АГ стабильно удерживает лидирую-
щее место среди всех причин, способ-
ствующих прогрессированию ХБП, по-
ражающей порядка 10-15 % населения 
во всем мире [28].

Артериальная гипертензия и ХБП. 
В основе развития АГ у пациентов с 
ХБП лежит активация симпатической 
нервной системы на фоне ухудшения 
функции почек. Это, в свою очередь, 
способствует еще большему повы-
шению артериального давления (АД) 
у людей с ХБП. В процессе уменьше-
ния скорости клубочковой фильтрации 
(СКФ) активируется ренин-ангиотен-
зин-альдостероновая система (РААС), 
вследствие этого в организме проис-
ходит накопление Nа+ и жидкости [2].

Наиболее значимым способом вы-
явления ХБП у пациентов с АГ амбула-
торно-поликлинического звена являет-
ся определение уровня креатинина в 
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крови с расчетом СКФ (рСКФ), которое 
проводится совместно с определени-
ем суточной потери белка. Проведе-
ние анализа обоих показателей ХБП 
особенно важно, поскольку снижение 
рСКФ и повышение уровня альбуми-
на в моче, независимо друг от друга и 
от других факторов сердечно-сосуди-
стого риска, связаны с возрастанием 
риска общей и сердечно-сосудистой 
смертности, который со временем 
увеличивается при снижении рСКФ и 
повышении альбуминурии [11]. Это ак-
центирует внимание на необходимости 
своевременного выявления и контро-
ля за развитием ХБП у пациентов с АГ.

Высокие показатели АД существен-
но ухудшают прогноз заболевания для 
пациентов с уже имеющейся ХБП, 
поскольку повышается риск перехо-
да ХБП в терминальную почечную 
недостаточность (ТПН). Согласно 
проведенному исследованию MRFIT 
(Multiple Risk FactorI ntervention Trial) 
были собраны данные о 332544 муж-
чин за 16 лет. После анализа всех ре-
зультатов было сделано заключение, 
что у людей, имеющих высокое и нор-
мальное АД, в отличие от пациентов 
с оптимальными цифрами АД (менее 
120/80 мм рт. ст.), вероятность разви-
тия ТПН выше в 1,9 раза [5]. Получен-
ные данные позволяют сделать вывод, 
что развитие ХБП способствует усугу-
блению течения уже существующей АГ 
и является одной из основных причин 
неэффективности антигипертензив-
ной терапии.

Один из ключевых аспектов, спо-
собствующих замедлению развития 
ХБП и существенному снижению риска 
сердечно-сосудистых заболеваний, 
— это мониторинг АД с достижением 
целевых показателей. Помимо про-
ведения контроля за уровнем АД, для 
замедления прогрессирования ХБП 
необходимо проводить модификацию 
образа жизни: отказаться от вредных 
привычек, регулярно проводить кон-
троль за уровнем глюкозы в крови, 
избегать приема препаратов с нефро-
токсичным действием, а также парал-
лельно проводить эффективное лече-
ние основного заболевания, которое и 
привело к развитию ХБП [21].

При сочетании АГ и ХБП необходи-
мо тщательно подбирать антигипер-
тензивную терапию у пациента. Край-
не важно начать лечение как можно 
раньше, чтобы предотвратить сердеч-
но-сосудистые осложнения и прогрес-
сирование ХБП. В качестве основных 
препаратов для лечения АГ, сочетаю-
щуюся с ХБП, рекомендуется исполь-
зовать блокаторы ренин-ангиотензин-

ангиотензиновой системы (блокаторы 
РААС), при необходимости отдавать 
предпочтение назначению ингибито-
ров ГМГ-КоА-редуктазы, ингибиторов 
натрий-глюкозного котранспортера 
2 типа и агонистов глюкагоноподоб-
ных пептидов 1 [11]. Важно понимать, 
что пациенты с ХБП требуют особого 
внимания и индивидуального подхо-
да. Необходимо подбирать препараты 
индивидуально для каждого пациента, 
учитывая его особенности и потребно-
сти [21, 28].

Ишемическая болезнь сердца и 
ХБП. Ишемическая болезнь сердца 
(ИБС) – это заболевание, которое вы-
зывается недостаточным кровотоком в 
коронарных артериях [17]. Современ-
ные научные данные свидетельствуют 
о тесной взаимосвязи между ИБС и 
ХБП, причем ИБС не только являет-
ся сопутствующим заболеванием, но 
и может провоцировать развитие ос-
ложнений со стороны почек. Наиболее 
значимым осложнением ИБС является 
развитие хронической сердечной не-
достаточности (ХСН) [24]. Современ-
ные эпидемиологические данные под-
тверждают устойчивую взаимосвязь 
между ХСН и ХБП: ХСН является ри-
ском развития ХБП и наоборот [22, 24, 
31]. Это, так называемый, сердечно-
сосудистый континуум [9].

Среди основных механизмов, при-
водящих к формированию ХБП на 
фоне ИБС, можно выделить: 

1. нарушение гемодинамики (вслед-
ствие уменьшения фракции выброса 
левого желудочка уменьшается пер-
фузия, активизируются провоспали-
тельные цитокины и, как следствие, 
пролиферативные процессы, в частно-
сти – фиброз) [21, 24]; 

2. микрососудистые изменения (на-
рушение ауторегуляции почечного 
кровотока, вызванное системным вос-
палением при атеросклерозе, ухудша-
ет течение ишемической нефропатии) 
[25];

 3. нейрогуморальные изменения 
(при ХСН уменьшение ударного объ-
ема крови, выбрасываемого левым 
желудочком, ведет к активации ней-
рогуморальных механизмов, что про-
является чрезмерной выработкой со-
судосуживающих веществ (норадре-
налина, ангиотензина, эндотелина, 
вазопрессина и уменьшением выделе-
ния или реакции на внутренние сосу-
дорасширяющие факторы. Подобные 
нарушения провоцируют ухудшению 
кровоснабжения почек, прогрессиро-
вание кислородного голодания тканей 
и структурные поражения органа) [18].

При ИБС важным патогенетиче-

ским механизмом является дислипи-
демия. Эндотелиальная дисфункция, 
являющаяся первым этапом развития 
атеросклероза, приводит к развитию 
ХБП. Маркером эндотелиальной дис-
функции является молекула адгезии 
сосудистых клеток 1 (VCAM-1). По ее 
уровню можно судить о начале воспа-
лительных и атеросклеротических из-
менений в сосудах почек [12]. В 1963 г. 
был открыт липопротеин (а), который 
сейчас используется как маркер повы-
шенного риска ССЗ. Необходимо отме-
тить, что данный показатель повыша-
ется на начальных стадиях развития 
ХБП, однако исследование его в крови 
сейчас мало распространено [8].

Также ассоциированным и с ИБС, 
и с ХБП показателем является гомо-
цистеин. На первых стадиях ХБП уро-
вень гомоцистеина повышен умеренно 
и продолжает повышаться с прогрес-
сированием снижения СКФ [17]. Пока-
зателем ХБП на ранних стадиях также 
является миелопероксидаза, которая 
является одной из главных причин 
окислительного стресса, ведущего к 
кальцификации и атеросклерозу по-
чечных сосудов [19].

Таким образом, ИБС является зна-
чимым фактором риска развития и 
прогрессирования ХБП. Понимание 
вышеперечисленных механизмов по-
зволяет разрабатывать стратегии для 
ранней диагностики и профилактики 
ХБП у пациентов с ИБС.

Хроническая обструктивная бо-
лезнь легких, бронхиальная астма и 
ХБП. Проведенные клинико-эпидеми-
ологические исследования свидетель-
ствуют, что многие годы ХБП протекает 
в тени ХНИЗ, в том числе и ХОБЛ, и 
БА. Развивающаяся на фоне хрони-
ческих бронхолегочных заболеваний 
гипоксия может привести к поврежде-
нию почек. Характерные клетки почки 
имеют особенно высокую потребность 
в кислороде (в особенности, клетки, 
которые выстилают проксимальные 
извилистые канальцы), и даже суб-
клиническая гипоксия может привести 
к апоптозу данных клеток и фиброзу 
тканей. Гиперкапния у пациентов с 
ХОБЛ может вызвать почечную аффе-
рентную артериолярную вазоконстрик-
цию, снижение почечного кровотока 
и активацию адренергического пути. 
Из определения ХОБЛ очевидно, что 
вредные газы играют жизненно важ-
ную роль в патогенезе заболевания. 
Никотин активирует симпатическую 
вегетативную систему, вызывая повы-
шение артериального давления. Это 
может усугубить любую нефропатию, 
которая уже есть у пациента. К наибо-
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лее значимым факторам риска, ухуд-
шающим функцию почек у пациентов с 
ХОБЛ, относят свинец и углеводороды 
из дыма, систематическое воспале-
ние, гипоксемию и гиперкапнию, сим-
патическую активацию [6, 35].

В 2020 г. было проведено иссле-
дование при участии Амурской госу-
дарственной медицинской академии, 
направленное на комплексную оцен-
ку функционального состояния по-
чек у больных в возрасте от 45 до 60 
лет с документально подтвержденной 
ХОБЛ. В исследование не включа-
лись больные, имеющие крайне тя-
желое течение ХОБЛ; пациенты с АГ, 
ИБС, острым нарушением мозгового 
кровообращения, патологией почек и 
мочевыводящих путей, туберкулезом, 
онкологическими заболеваниями лю-
бой локализации. Результаты прове-
денного исследования: у пациентов с 
частыми обострениями ХОБЛ и выра-
женными симптомами уровень моче-
вины был выше, а значение СКФ ниже, 
чем у группы со слабовыраженными 
клиническими проявлениями и низкой 
частотой обострений. Альбуминурия 
(альбумин/креатинин – соотношение 
в разовой порции мочи) более 30 мг/г 
отмечалась, в основном, у лиц с ча-
стыми обострениями ХОБЛ. Таким об-
разом полученные данные позволяют 
рассматривать ХОБЛ как фактор риска 
развития нарушения почечной функ-
ции. Повышенного контроля у специ-
алистов требуют пациенты с частыми 
обострениями ХОБЛ и выраженной 
клинической симптоматикой [4].

Рассматривается также проблема 
риска развития ХБП при БА. В ряде 
работ указана взаимосвязь наличия у 
пациента БА с риском развития у него 
ХБП, и на эту взаимосвязь, такие фак-
торы риска, как пол, возраст, ожирение, 
СД, АГ, курение, не оказывают значи-
мого влияния [10]. Huang H.L. et al. в 
2014 г. показали, что относительный 
риск (ОР) развития ХБП у пациентов с 
БА сохраняется на высоком уровне. Но 
стоит отметить, что у пациентов, кото-
рые принимают глюкокортикостерои-
ды, риск развития ХБП (ОР=0,56; 95% 
ДИ: 0,62-0,61; р <0,001) ниже более 
чем в 2 раза по сравнению с больными 
БА, не принимающих глюкокортикосте-
роиды (ОР=1,40; 95% ДИ: 1,33–1,48; 
p=0,040). Помимо глюкокортикосте-
роидов, риск развития ХБП снижают 
отхаркивающие и холинолитические 
препараты, антагонисты лейкотриено-
вых рецепторов, бронходилататоры, 
миорелаксанты. Проведенное наблю-
дение в течение 6 лет за пациентами с 
БА для оценки риска развития ХБП по-

казало, что у пациентов с контролиру-
емой БА или астмой в фазе ремиссии 
протеинурия и снижение СКФ наблю-
дались реже по сравнению с пациен-
тами, у которых диагноз БА выставлен 
более 20 лет, неконтролируемая или 
персистирующая форма [29].

Онкологические заболевания и 
ХБП. По данным ВОЗ, в 2022 г. в мире 
было зарегистрировано около 20 млн 
новых случаев злокачественных но-
вообразований (ЗНО) и около 9,7 млн 
смертей от них. Не только в Россий-
ской Федерации, но и во всем мире 
онкологические заболевания стоят на 
втором месте среди причин смерти по-
сле заболеваний сердечно-сосудистой 
системы. Достаточно тесно связаны 
ХБП и ЗНО: как рак может вызывать 
прямое или косвенное повреждение 
почечной ткани, что ведет к снижению 
функции почек, так и ХБП является од-
ним из факторов риска развития рака 
почки [37]. Одной из причин развития 
ХБП при ЗНО является нефротоксич-
ность противоопухолевых препаратов 
[23]. Обусловлено это во многом тем, 
что большинство препаратов выде-
ляются почками. Компоненты самого 
препарата и его механизм действия 
также могут влиять на развитие ХБП. 
Например: 

- цисплатин содержит тяжелый ме-
талл платину, токсичный для организ-
ма, а противоопухолевое действие 
препарата обусловлено избиратель-
ным подавлением синтеза ДНК, про-
дукты его метаболизма могут повреж-
дать митохондрии и блокировать кле-
точный цикл [13];

- изофосфамид усиливает экспрес-
сию цитохрома р450, который мета-
болизирует его в токсичный хлора-
цетальдегид, вызывающий острое и 
хроническое повреждение канальцев 
почек [13];

- метотрексат безопасен в низких 
дозах [34], но в высоких (1 г/м2) дозах 
постепенно под влиянием кислой сре-
ды мочи происходит осаждение кри-
сталлов мочевой кислоты, что может 
привести к острой почечной недоста-
точности либо к ХБП [13]. 

Нефротоксические эффекты цито-
статической терапии дозозависимы 
(скорость и степень их реализации за-
висят от дозы препарата) и чаще всего 
реализуются на уровне проксималь-
ных канальцев, реже – дистальных ка-
нальцев и клубочков [13, 23].

Другая причина развития ХБП на 
фоне ЗНО – паранеопластические 
нефропатии. Паранеопластическая 
нефропатия – повреждение фильтру-
ющего аппарата почек, вызванное им-

мунологическими и метаболическими 
расстройствами при онкологических 
заболеваниях. При ЗНО избыточная 
продукция факторов роста, провоспа-
лительных цитокинов и лимфокинов 
вызывает дисфункцию клеток и нару-
шение работы клубочкового фильтра, 
может приводить к образованию вну-
трикапиллярных тромбов, инфильтра-
ции ткани почки макрофагами и моно-
цитами [37]. 

Другая сторона вопроса – развитие 
рака на фоне ХБП. Многочисленные 
исследования показывают, что у паци-
ентов с ХБП риск развития рака выше, 
чем у пациентов без ХБП. Одна из 
причин подобного – из-за нарушения 
функций почек в организме накаплива-
ются азотсодержащие вещества и кан-
церогенные соединения (например, 
2-амино-6-метилдипиридоимидазола), 
снижается репарация ДНК, постоянно 
происходит окислительный стресс [30].

Сахарный диабет и ХБП. Сахар-
ный диабет (СД) – это группа хрони-
ческих заболеваний обмена, характе-
ризующихся гипергликемией и / или 
нарушением метаболизма инсулина. В 
настоящее время данное хроническое 
неинфекционное заболевание харак-
теризуется широкой распространенно-
стью. Постоянно повышенный уровень 
глюкозы при СД сопровождается по-
вреждением органов-мишеней: почек, 
нервов, глаз, сердечно-сосудистой 
системы [1]. Разнообразие почечной 
патологии при СД (собственно диабе-
тический гломерулосклероз, хрониче-
ский гломерулонефрит, инфекция мо-
чевых путей, лекарственный нефрит, 
тубулоинтерстициальный фиброз, 
атеросклеротический стеноз почечных 
артерий и др.), имея различные меха-
низмы развития, динамику прогресси-
рования, методы лечения, представля-
ют особую проблему для больных СД, 
поскольку их частое сочетание носит 
взаимно отягощающий характер [16]. 
СД является лидирующей причиной 
ХБП в мире [32]. У больных с наруше-
ниями углеводного обмена диабети-
ческая нефропатия занимает одну из 
лидирующих позиций среди причин 
смерти, следуя за заболеваниями сер-
дечно-сосудистой системы и ЗНО [7]. 

Наряду с наследственной предрас-
положенностью, гипергликемия явля-
ется основным механизмом, повреж-
дающим структуру почки. Повышение 
уровня глюкозы способствует актива-
ции РААС, а также повышение рези-
стентности клеток к инсулину и, как 
следствие, эндотелиальной дисфунк-
ции. Перечисленные эффекты уси-
ливаются при наличии модифицируе-
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мых факторов риска: повышение АД, 
ожирение и курение, что определяет 
формирование гломерулярной гипер-
фильтрации и гипертензии. При про-
грессировании процесса нарушается 
механизм автоматической регуляции 
тонуса приносящих артериол, из-за 
чего системное АД непосредственно 
оказывает влияние на внутриклубоч-
ковое давление и гипертензия стано-
вится постоянной. 

Одним из важнейших механизмов 
прогрессирования поражения клубоч-
ков выступает альбуминурия. На этом 
этапе развивается протеинурия и АГ, 
которые стимулируют повреждение 
структур почек, что приводит к сниже-
нию их функций, вплоть до терминаль-
ной ХБП [3].

Также известно, что под воздей-
ствием гипергликемии в организме па-
циента образуются конечные продукты 
гликирования (AGE). Образование не-
большого количества AGE является 
частью метаболизма у здорового чело-
века, но большое количество выраба-
тываемых гликотоксинов может иметь 
негативные последствия [15]. Высокий 
уровень токсинов процесса гликиро-
вания активирует процессы (профи-
бротические и воспалительные изме-
нения), которые становятся триггера-
ми прогрессирования диабетической 
нефропатии. Одним из механизмов 
действия токсинов является транс-
формация белковых комплексов вне-
клеточного матрикса. Гликирование 
коллагена приводит к снижению его 
свойств, в том числе растворимости и 
инверсии заряда мономеров, изменяя 
конфигурацию базальной мембраны 
нефронов, что разрушает архитектуру. 
Также гликирование другого белка, ла-
минина, приводит к снижению его свя-
зывания с компонентами базальной 
мембраны. Гликотоксины влияют в том 
числе на другие белки матрикса, что 
ухудшает деградацию металлопротеи-
назами, способствуя увеличению тол-
щины базальной мембраны и ширины 
мезангия. Перечисленные изменения 
приводят к нарушению функции филь-
трационного аппарата почек, следова-
тельно альбуминурия нарастает и воз-
никают прогрессирующие ухудшения 
работы почек [26].

Диагностика диабетической нефро-
патии основывается на определение 
уровня альбумина в моче и / или сни-
жении СКФ. Типично наличие стажа 
сахарного диабета, а также наличие 
других осложнений (например, ретино-
патии) [33]. При этом ХБП у пациента 
с СД 2 типа может быть результатом 
диабета, им усугубляться или вовсе не 

иметь отношения к СД [1]. Таким обра-
зом, диабетическую нефропатию мож-
но диагностировать, главным образом, 
на основании клинико-лабораторных 
данных (общеклинические анализы 
мочи, рСКФ, общий анализ крови, уро-
вень креатинина крови, определение 
уровня гликированного гемоглобина, 
липидного спектра, измерение АД, уль-
тразвуковое исследование почек) [27]. 
Важно отметить, что биопсия почки 
при диабетической нефропатии про-
водится относительно редко – только 
в случае, когда требуется дифферен-
циальная диагностика с другими пора-
жениями клубочка, например, гломе-
рулонефрит и амилоидоз [3].

Сочетание СД и ХБП требует ком-
плексного подхода к терапии, который 
сводится к соблюдению основ здоро-
вого образа жизни, при высоком ин-
дексе массы тела (ИМТ более 26 кг/
м2) необходим контроль массы тела 
и отказ от вредных привычек. Основ-
ной целью лечения лекарственными 
препаратами становится сохранение 
функции почек в и достижение проме-
жуточных целевых цифр гликемии кро-
ви, липидного спектра и АД [1]. В по-
следних клинических рекомендациях 
KDIGO-2024 было отмечено, что инги-
биторы натрий-глюкозного котранспор-
тера-2 (SGLT2) снижают риск почечной 
недостаточности у пациентов с сахар-
ным диабетом. Таким образом, к те-
рапии с доказанной эффективностью, 
замедляющей прогрессирование ХБП 
у пациентов с диабетом и без него, 
относятся как блокаторы РААС, так и 
ингибиторы SGLT2 [36]. У пациентов с 
ХБП без диабета наличие даже легкой 
альбуминурии означает потенциаль-
ную пользу от применения блокаторов 
РААС, а в случае выраженной аль-
буминурии ожидается значительная 
польза от применения ингибиторов 
SGLT2. Важно, что чем раньше начать 
лечение, тем выше шанс затормозить 
развитие болезни и осложнений. Про-
филактика диабетической нефропатии 
осуществляется путем контроля за АД, 
уровнем сахара и холестерина и до-
стижения целевых показателей. При 
СД необходимо раз в 3 месяца прово-
дить скрининг биохимических показа-
телей, помимо этого, необходимо осу-
ществлять мониторинг уровня АД на 
системной основе, а также оценивать 
СКФ у пациентов со стажем СД более 
5 лет [26].

Заключение. Направленность от-
ечественного здравоохранения на ран-
нюю диагностику ХНИЗ с целью своев-
ременной эффективной терапии для 
предотвращения преждевременной 

смертности и инвалидизации закре-
плено в приказах по диспансеризации 
и диспансерном наблюдении взросло-
го населения РФ. Среди наиболее зна-
чимых ХНИЗ рассматривают сердеч-
но-сосудистые, хронические бронхоле-
гочные заболевания, сахарный диабет 
и злокачественные новообразования. 
Прогрессирование ХБП на фоне не-
эффективного лечения ХНИЗ взаимно 
отягощает прогноз у данной категории 
пациентов. Мониторинг функциональ-
ного состояния почек по уровню рСКФ 
на амбулаторно-поликлиническом эта-
пе служит показателем эффективно-
сти терапии ХНИЗ. Поэтому указание 
на наличие и стадию ХБП в клиниче-
ском диагнозе обязательно.
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Введение. Дистонией называют 
неврологическое состояние, приво-
дящее к расстройствам движения и 
характеризуется устойчивыми мы-
шечными сокращениями, неесте-
ственными и инвалидизирующими 
насильственными движениями, фор-

мирующими патологические позы [1, 
2]. История дистонии насчитывает 
уже более 100 лет: в 1908 г. А. Шваль-
бе описал «хронический синдром со 
спазмами и с истерическими симпто-
мами», а в 1911 г. Г. Оппенгейм пред-
ложил термины «деформирующая 
мышечная дистония» и описал глав-
ные проявления болезни, меняющие 
мышечный тонус и патологические 
положения [3]. Дистонии занимают 
третье место по распространенности 
среди двигательных расстройств по-
сле болезни Паркинсона и тремора, 
что подчеркивает необходимость со-

вершенствования диагностических 
алгоритмов и расширения доступно-
сти генетического тестирования [50]. 
Различные типы дистонии могут воз-
никать у людей любого возраста, что 
приводит к серьезным нарушениям и 
значительному ухудшению качества 
жизни [10]. В МКБ-10 (Международная 
классификация болезни 10-го пере-
смотра) дистонии включены под ко-
дом G24 [6]. По оценкам, распростра-
ненность дистонии может составлять: 
3-11 случаев на 100 000 населения 
для генерализованных форм (начина-
ющихся чаще всего на 1–2-м десяти-

А.Е. Адамова, А.В. Крылов
СОВРЕМЕННЫЕ ПРЕДСТАВЛЕНИЯ
О МЫШЕЧНЫХ ДИСТОНИЯХ

Данная работа представляет собой комплексный анализ генетических, клинических и терапевтических аспектов мышечных дистоний 
— гетерогенной группы неврологических расстройств, характеризующихся патологическими позами и инвалидизирующими гиперкине-
зами. На основе систематизации данных последних десятилетий авторы выделяют ключевые достижения: идентификацию 25 наслед-
ственных форм (DYT1–DYT25), роль мутаций в гене TOR1A (DYT1) в нарушении внутриклеточного транспорта, а также прогресс в симпто-
матической терапии (ботулинотерапия, глубокая стимуляция мозга, MRgFUS). Особое внимание уделено ограничениям существующих 
методов, связанных с неполным пониманием патогенеза и резистентностью 30-40 % пациентов. Подчеркивается необходимость инте-
грации генетического тестирования, нейровизуализации и биотехнологий (CRISPR, рекомбинантные токсины) для разработки таргетных 
стратегий. Работа обобщает эпидемиологические данные (распространенность: 3–60 случаев на 100 000), актуальную классификацию и 
перспективы персонализированной медицины, предлагая вектор для будущих исследований.

Ключевые слова: дистония, гиперкинезы, генетика, торсионная дистония, цервикальная дистония
 
This study presents a comprehensive analysis of the genetic, clinical, and therapeutic aspects of muscular dystonias — a heterogeneous group 

of neurological disorders characterized by pathological postures and disabling hyperkinesias. Based on a synthesis of data from recent decades, 
the authors highlight key advancements: the identification of 25 hereditary forms (DYT1–DYT25), the role of mutations in the TOR1A gene (DYT1) 
in disrupting intracellular transport, and progress in symptomatic treatments such as botulinum toxin therapy, deep brain stimulation, and MR-guid-
ed focused ultrasound (MRgFUS). Special attention is given to the limitations of current approaches, including an incomplete understanding of 
pathogenesis and therapeutic resistance observed in 30-40% of patients. The necessity of integrating genetic testing, neuroimaging, and emerging 
biotechnologies (e.g., CRISPR, recombinant toxins) is emphasized as a pathway toward developing targeted treatment strategies. The paper also 
summarizes epidemiological data (prevalence: 3–60 cases per 100,000), presents the current classification framework, and outlines prospects for 
personalized medicine – offering a roadmap for future research. 

Keywords: dystonia, hyperkinesis, genetics, torsion dystonia, cervical dystonia
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