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Ý
êñòðàïèðàìèäíûå ðàññòðîéñòâà, èëè ãè-
ïåðêèíåçû, ñ äàâíèõ ïîð âûçûâàëè îñî-
áûé èíòåðåñ íåâðîëîãîâ. Êëèíè÷åñêàÿ

êàðòèíà ãèïåðêèíåçîâ óíèêàëüíà, ïîñêîëüêó
ñî÷åòàåò â ñåáå äâèãàòåëüíûå íàðóøåíèÿ ñ èç-
ìåíåíèÿìè õàðàêòåðà. Äèàãíîñòèêà ãèïåðêè-
íåçîâ îñòàåòñÿ ñëîæíîé, âî ìíîãîì çàâèñèò
îò îïûòà êëèíèöèñòà, ïîñêîëüêó ãèïåðêèíå-
çû ìîãóò áûòü ñèìïòîìîì êàê ýêñòðàïèðà-
ìèäíûõ (ïî ñóòè – íåâðîëîãè÷åñêèõ) ðàññò-
ðîéñòâ [15, 26, 27, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37], òàê
è ïîâåäåí÷åñêèõ (ïî ñóòè – ïñèõè÷åñêèõ) íà-
ðóøåíèé [2, 18, 29, 30].

Èñòîðèÿ èçó÷åíèÿ ýêñòðàïèðàìèäíûõ ðàñ-
ñòðîéñòâ âêëþ÷àåò íåñêîëüêî ýòàïîâ [26]. Êëè-
íè÷åñêîìó îïèñàíèþ ðàçíûõ âèäîâ ãèïåðêè-
íåçîâ ïîñâÿùåíû ðàáîòû âåëèêèõ ó÷åíûõ,
êàæäîìó èç êîòîðûõ ñîâðåìåííàÿ íåâðîëîãèÿ
îáÿçàíà ñâîèì ñóùåñòâîâàíèåì: T. Sydenham
(1686), J. Parkinson (1817), G. Huntington

(1872), J.M. Charcot (1885), Â.Ì. Áåõòåðåâ
(1897), Ë.Ñ. Ìèíîð (1929), Ñ.Í. Äàâèäåíêîâ
(1913, 1932) è äð. Çàòåì èçó÷åíèå ãèïåðêèíå-
çîâ ñìåñòèëîñü îò êëèíèêè ê ïàòîìîðôîëî-
ãèè: Â.À. Ìóðàòîâ (1903, 1908), S.A.K. Wilson
(1912), F. Levy (1914), K. Kleist (1918), C. Vogt
(1919), Ê.Í. Òðåòüÿêîâà (1919), H. Spatz (1921),
Í.Â. Êîíîâàëîâ (1948, 1955) èçó÷àëè ñòðîåíèå
è ôóíêöèè ýêñòðàïèðàìèäíîé ñèñòåìû. 

Â êîíöå ÕÕ âåêà ïîÿâèëàñü è áóðíî ðàçâè-
âàëàñü íåéðîõèìèÿ ãèïåðêèíåçîâ: îòêðûòà
ðîëü äîôàìèíà â ïàòîãåíåçå áîëåçíè Ïàðêèí-
ñîíà, ñîçäàíû ïðåïàðàòû ëåâîäîïû, íàêîïëå-
íû è ïðîàíàëèçèðîâàíû äàííûå î ïîáî÷íûõ
äåéñòâèÿõ íåéðîëåïòèêîâ. Îäíîâðåìåííî äî-
êàçàíà ýôôåêòèâíîñòü íåéðîõèðóðãè÷åñêîãî
ëå÷åíèÿ ãèïåðêèíåçîâ è áîòóëèíîòåðàïèè. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ àêòèâíî ðàçâèâàåòñÿ
íåéðîãåíåòèêà ýêñòðàïèðàìèäíûõ ðàññò-
ðîéñòâ.
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Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè, Ìîñêâà, Ðîññèÿ

Àâòîð ïðåäñòàâëÿåò îáçîð ëèòåðàòóðû, ïîñâÿùåííûé ýêñòðàïèðàìèäíûì íàðóøåíèÿì (ãèïåðêèíå-
çàì) êàê ïðîÿâëåíèþ ðàçëè÷íûõ çàáîëåâàíèé ó äåòåé. Ðàññìàòðèâàþòñÿ âîïðîñû ïàòîãåíåçà è íåéðîõèìèè,
êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ýêñòðàïèðàìèäíûõ íàðóøåíèé, èõ äèàãíîñòèêè è èçìåí÷èâîñòè â ïðîöåññå òå÷å-
íèÿ çàáîëåâàíèé. Ïðåäñòàâëåíû òàêæå äàííûå ñîáñòâåííûõ íàáëþäåíèé àâòîðà: ðàññìàòðèâàþòñÿ ãè-
ïåðêèíåçû êàê ïðîÿâëåíèå ðàçëè÷íûõ ïñèõè÷åñêèõ è íåâðîëîãè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé â ãðóïïå èç 310 äåòåé ñ ãè-
ïåðêèíåçàìè è îñîáåííîñòè ýâîëþöèè ãèïåðêèíåçîâ ïî ìåðå ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ãèïåðêèíåçû, ó äåòåé, ýâîëþöèÿ, êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ, ïàòîãåíåç, äèàãíîñòèêà.

The author proposed a review of literature devoted to extrapyramidal movement disorders (hyperkinesis) as mani-
festation of various diseases at children. The aspects of pathogenesis and neurochemistry, clinical manifestations of
extrapyramidal movement disorders, their diagnostics and evolution in the course of diseases are considered. The author
presented also this own observations: hyperkinesis as manifestation of various mental and neurologic diseases in a group
of 310 children and features of evolution hyperkinesis in process of disease development are considered.
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Ïàòîãåíåç. Ïî÷åìó ãèïåðêèíåçû èìåþò
äâóëèêóþ ïðèðîäó? Îáúÿñíèòü ýòî ìîæíî
ëèøü ñ ïîçèöèè ïàòîãåíåçà, ïðèíèìàÿ âåäó-
ùóþ ðîëü äîôàìèíà â âîçíèêíîâåíèè êàê
ýêñòðàïèðàìèäíûõ, òàê è ïîâåäåí÷åñêèõ ðàñ-
ñòðîéñòâ. Èçâåñòíî, ÷òî äîôàìèí ÿâëÿåòñÿ
íåéðîìåäèàòîðîì ñòðèîïàëëèäàðíîé ñèñòå-
ìû, êîòîðàÿ îòâå÷àåò çà äâèãàòåëüíûå àêòû.
Íî ñòðóêòóðû ýòîé ñèñòåìû (ðåòèêóëÿðíàÿ
ôîðìàöèÿ ñòâîëà, òàëàìóñ, áëåäíûé øàð, ïî-
ëîñàòîå òåëî) â ñî÷åòàíèè ñ äîáàâî÷íûì ÿä-
ðîì, ìèíäàëåâèäíûì ÿäðîì è êîðîé ëîáíîé
è âèñî÷íîé äîëåé ñîñòàâëÿþò ëèìáè÷åñêóþ
ñèñòåìó, óïðàâëÿþùóþ ýìîöèîíàëüíî-âîëå-
âûìè êà÷åñòâàìè. 

Â íîðìå àêòèâíîñòü ýêñòðàïèðàìèäíîé ñè-
ñòåìû êîíòðîëèðóåò êîðà ëîáíûõ äîëåé áîëü-
øîãî ìîçãà. Ïîýòîìó ó çäîðîâîãî ÷åëîâåêà ïî-
ñòîÿííàÿ àêòèâíîñòü äîôàìèíà îñòàåòñÿ ñêðû-

òîé è íå ïðîÿâëÿåòñÿ â ïîâåäåíèè. Ó ÷åëîâåêà,
îñëàáëåííîãî óñòàëîñòüþ èëè áîëåçíüþ, ïðî-
èñõîäèò àñòåíèçàöèÿ, è íàáëþäàòåëüíûé âðà÷
ìîæåò çàìåòèòü äðîæü ïàëüöåâ, âçäðàãèâàíèå
ïðè ðåçêèõ çâóêàõ, ýëåìåíòû ñòåðåîòèïèé, à â
çàïóùåííûõ ñëó÷àÿõ àñòåíèè – äàæå ïîÿâëå-
íèå òðàíçèòîðíûõ òèêîâ è äèñòîíè÷åñêèõ óñ-
òàíîâîê. Îáíàðóæåíèå ñîáñòâåííî ãèïåðêèíå-
çîâ èëè ñòåðåîòèïèé óêàçûâàåò íà ïîëíóþ óò-
ðàòó ìåõàíèçìîâ êîíòðîëÿ [38]. 

Ñîîòâåòñòâåííî, â ïàòîãåíåçå âîçìîæíî
âûäåëåíèå äâóõ îñíîâíûõ ìåõàíèçìîâ: 

1) ãèïåðàêòèâíîñòü ýêñòðàïèðàìèäíîé
ñèñòåìû, êîòîðóþ íå â ñîñòîÿíèè ïîäàâèòü
íîðìàëüíî ôóíêöèîíèðóþùàÿ êîðà, 

2) ïåðâè÷íîå ïîðàæåíèå êîðû, êîòîðàÿ
íå ñìîæåò óïðàâëÿòü íîðìàëüíî ôóíêöèîíè-
ðóþùåé ýêñòðàïèðàìèäíîé ñèñòåìîé. 

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ýêñòðàïèðà-
ìèäíûõ íàðóøåíèé: 

1. ïàòîëîãè÷åñêèå ïîçû (äèñòîíè÷åñêèå
óñòàíîâêè êîíå÷íîñòåé, ïàòîëîãè÷åñ-
êèå ïîçû òóëîâèùà)

2. ãèïåðäèíàìè÷åñêîå ïîâåäåíèå (äâèãà-
òåëüíàÿ ðàñòîðìîæåííîñòü)

3. íàðóøåíèå ïîõîäêè (ýëåìåíòû ïðî-
ïóëüñèè, âû÷óðíîñòü ïðè õîäüáå)

4. ïîâûøåíèå ìûøå÷íîãî òîíóñà ïî ïëà-
ñòè÷åñêîìó òèïó, ñèìïòîì «çóá÷àòîãî
êîëåñà»; ýëåìåíòû «âîñêîâîé ãèáêîñòè»

5. ãèïåðêèíåçû: àòåòîç, õîðåÿ, äèñòîíèÿ,
áàëëèçì, ìèîêëîíèè, òèêè è ñî÷åòàí-
íûå âàðèàíòû ãèïåðêèíåçîâ

6. ñòåðåîòèïíûå äâèæåíèÿ â îðîìàíäèáó-
ëÿðíîé è îðîôàöèàëüíîé îáëàñòè (íà-
âÿç÷èâîå îáëèçûâàíèå, âûòÿãèâàíèå ãóá
òðóáî÷êîé, ãðèìàñíè÷àíüå, «ñèíäðîì
êðîëèêà»), â ðóêàõ (ïîòèðàíèå ðóê, õëî-
ïàíèå â ëàäîøè, ïåðåáèðàíèå ïàëüöàìè
ñêëàäîê îäåæäû, ïîâòîðÿþùååñÿ äîòðà-
ãèâàíèå äî îêðóæàþùèõ ïðåäìåòîâ –
âåð÷åíèå êàðàíäàøà, íàìàòûâàíèå âî-
ëîñ íà ïàëåö è ïð.) ñîêðàùåíèå ïåðåä-
íåé áðþøíîé ñòåíêè, ñòåðåîòèïèè â
íîãàõ («ñèíäðîì áåñïîêîéíûõ íîã»).

Äèàãíîñòèêà. Ïðè îáíàðóæåíèè â íåâðî-
ëîãè÷åñêîì ñòàòóñå ãèïåðêèíåçîâ ñëåäóåò èñ-
êàòü äðóãèå ñèìïòîìû ïîðàæåíèÿ ýêñòðàïè-
ðàìèäíîé ñèñòåìû. Àíàëèç âûðàæåííîñòè
îáíàðóæåííûõ ñèìïòîìîâ ïîìîæåò îïðåäå-
ëèòü ïàòîãåíåç çàáîëåâàíèÿ. 
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Çàáîëåâàíèÿ, ïðîÿâëÿþùèåñÿ ãèïåðêè-
íåçàìè:

1. ïåðèíàòàëüíàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ 
2. íàðóøåíèÿ ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ

(àóòèçì, øèçîôðåíèÿ, óìñòâåííàÿ îòñòà-
ëîñòü) 

3. õðîìîñîìíûå àíîìàëèè (ñèíäðîì
Äàóíà, ëîìêîé Õ-õðîìîñîìû, ñèíäðîì
Êëÿéíôåëüòåðà)

4. ôàêîìàòîçû (òóáåðîçíûé ñêëåðîç,
íåéðîôèáðîìàòîç) 

5. íåéðîèíôåêöèè 
6. àóòîèììóííûå áîëåçíè, PANDAS 
7. ÷åðåïíî-ìîçãîâàÿ òðàâìà 
8. öåðåáðîâàñêóëÿðíûå áîëåçíè 
9. òîêñè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ 
10. ìåòàáîëè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ (ãè-

ïîãëèêåìèÿ) 
11. íàñëåäñòâåííî-äåãåíåðàòèâíûå çàáî-

ëåâàíèÿ áàçàëüíûõ ãàíãëèåâ 
12. íåéðîìûøå÷íûå áîëåçíè (ìèîïà-

òèè), òðàâìû ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ
13. òðåâîæíî-ôîáè÷åñêîå ðàññòðîéñòâî
14. äåïðåññèÿ 
15. ïîáî÷íîå äåéñòâèå ëåêàðñòâåííûõ

ñðåäñòâ
16. êîìîðáèäíûå ñîñòîÿíèÿ ïðè ãèïåð-

êèíåçàõ: îáñåññèâíî-êîìïóëüñèâíîå ðàññò-
ðîéñòâî, ñèíäðîì ãèïåðàêòèâíîñòè ñ äåôè-
öèòîì âíèìàíèÿ, øêîëüíàÿ äåçàäàïòàöèÿ,
äåïðåññèè, òðåâîæíîñòü, ñòðàõè, àóòèçì, óì-
ñòâåííàÿ îòñòàëîñòü.
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Ïðè ïåðâè÷íîì ïîðàæåíèè êîðû ïîìèìî
ãèïåðêèíåçîâ â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå áó-
äóò ïðèñóòñòâîâàòü ìíîãî÷èñëåííûå ïîâå-
äåí÷åñêèå íàðóøåíèÿ (ãèïåðàêòèâíîñòü, ñòå-
ðåîòèïèè, àãðåññèâíîñòü, àáóëèÿ), à òàêæå
äðóãèå ïðîÿâëåíèÿ, óêàçûâàþùèå íà çàèíòå-
ðåñîâàííîñòü ïñèõè÷åñêîé ñôåðû. ÝÝÃ âûÿâ-
ëÿåò íåñâîéñòâåííóþ äàííîìó âîçðàñòó îñ-
íîâíóþ áèîýëåêòðè÷åñêóþ àêòèâíîñòü, ÷àùå
áåòà-àêòèâíîñòü. Ïðè ïîäêîðêîâîì ïîðàæå-
íèè âûÿâëÿþòñÿ íåñîîòâåòñòâóþùèå âîçðàñ-
òó íèçêî÷àñòîòíûå (äåëüòà-òåòà äèàïàçîíà)
ôîðìû àêòèâíîñòè. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà
ìîæíî îáíàðóæèòü: êîðêîâî-ïîäêîðêîâóþ
àòðîôèþ, îäíîñòîðîííèå èçìåíåíèÿ â áà-
çàëüíûõ ãàíãëèÿõ, àòðîôèþ/äèñãåíåçèþ ëîá-
íî-âèñî÷íîé êîðû, ëåéêîïàòèþ, àòðî-
ôèþ/äèñãåíåçèþ ìîçæå÷êà, ïîðàæåíèå òàëà-
ìóñà. Íàèáîëåå òÿæåëûå ñëó÷àè õàðàêòåðèçó-
þòñÿ ñî÷åòàííûì ðàçðóøåíèåì êîðû è ïîä-
êîðêîâûõ ÿäåð. Ïðè ïåðâè÷íîì ïîðàæåíèè
áàçàëüíûõ ÿäåð îáðàùàåò âíèìàíèå âûðà-
æåííàÿ äèññîöèàöèÿ ìåæäó âûñîêîé ñòåïå-
íüþ ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ è ãðóáûìè äâèãà-
òåëüíûìè íàðóøåíèÿìè. Â ðÿäå ñëó÷àåâ íà
ÌÐÒ èçìåíåíèé íå âûÿâëÿåòñÿ. 

Íåéðîõèìèÿ ãèïåðêèíåçîâ (ðèñ. 1). Ãè-
ïåðêèíåçû âîçíèêàþò ïðè èçìåíåíèè íîð-
ìàëüíûõ ïîêàçàòåëåé êàòåõîëàìèíîâ, êîòî-
ðûå ó÷àñòâóþò ïðàêòè÷åñêè âî âñåõ èíòåãðà-
òèâíûõ ïðîöåññàõ ãîëîâíîãî ìîçãà [16,12]. 

Äîôàìèí âûðàáàòûâàåòñÿ íåéðîíàìè ÷åð-
íîãî âåùåñòâà, àêñîíû êîòîðûõ îêàí÷èâàþò-
ñÿ â êîðå ëîáíûõ äîëåé, ïîëîñàòîì òåëå, òàëà-
ìóñå è ãèïïîêàìïå. Äîôàìèíåðãè÷åñêàÿ ñèñ-
òåìà êîíòðîëèðóåò ìîòîðíûå ôóíêöèè îðãà-
íèçìà, ôîðìèðîâàíèå ìîòèâàöèè è âëå÷å-

íèé, ñåêðåöèþ ïðîëàêòèíà è òèðåîòðîïíîãî
ãîðìîíà, ÀÊÒÃ, ÑÒÃ [24]. Èçìåíåíèÿ äîôàìè-
íîâîé ðåãóëÿöèè âûðàæàåòñÿ ðàçëè÷íûìè
äâèãàòåëüíûìè íàðóøåíèÿìè. 

Íîðàäðåíåðãè÷åñêèå íåéðîíû ðàñïîëîæå-
íû âíóòðè ðåòèêóëÿðíîé ôîðìàöèè. Èõ àêñî-
íû îêàí÷èâàþòñÿ â ïîäêîðêîâûõ ÿäðàõ, ãèïî-
òàëàìóñå, ìîçæå÷êå è êîðå áîëüøîãî ìîçãà; â
ñîñòàâå ðåòèêóëîñïèíàëüíîãî òðàêòà îíè âçà-
èìîäåéñòâóþò ñ ñèìïàòè÷åñêèìè íåéðîíàìè
áîêîâûõ ðîãîâ ãðóäíûõ ñåãìåíòîâ ñïèííîãî
ìîçãà. Ïðè íàðóøåíèè íîðàäðåíåðãè÷åñêîé
ìîäóëÿöèè èçìåíÿåòñÿ íå òîëüêî ïîâåäåíèå,
íî è äâèãàòåëüíàÿ àêòèâíîñòü: ïîÿâëÿþòñÿ
ñòåðåîòèïèè, àãðåññèÿ [1, 25].

Òåëà ñåðîòîíèíåðãè÷åñêèõ íåéðîíîâ îá-
ðàçóþò ÿäðà øâà â ïðîäîëãîâàòîì è ñðåäíåì
ìîçãå, ðåòèêóëÿðíîé ôîðìàöèè. Àêñîíû
îêàí÷èâàþòñÿ â ìåäèîáàçàëüíîé êîðå ëîá-
íûõ è ÷àñòè÷íî âèñî÷íûõ äîëåé, â ïîäêîðêî-
âûõ ÿäðàõ, ãèïîòàëàìóñå, ìîçæå÷êå, ñïèííîì
ìîçãå. Ñåðîòîíèí ðåãóëèðóåò ñòðóêòóðó ñíà è
ýìîöèîíàëüíóþ îêðàñêó ïîâåäåíèÿ. Íàðóøå-
íèÿ ñåðîòîíèíîâîé ðåãóëÿöèè, ïî äàííûì
Eichelman B. (1987) [28], ïðîÿâëÿåòñÿ àãðåññè-
åé, òðåâîæíûì íàñòðîåíèåì, ïîäàâëåííîñ-
òüþ, à òàêæå ïîäâåðæåííîñòüþ èíòåðêóððåíò-
íûì èíôåêöèÿì. Ïî ìíåíèþ Øåïïåðäà Ã.
(1987) [25], ÷åì áîëåå ñëîæíûìè ôîðìàìè
ïîâåäåíèÿ è âûñîêîðàçâèòûì ìîçãîì õàðàê-
òåðèçóåòñÿ áèîëîãè÷åñêèé âèä, òåì áîëåå çíà-
÷èìî âëèÿíèå ñåðîòîíèíà. Ðàçðóøåíèå ñåðî-
òîíèíåðãè÷åñêèõ íåéðîíîâ â ýêñïåðèìåíòå ó
æèâîòíûõ âåäåò ê ðàçáëîêèðîâàíèþ â íîðìå
ïîäàâëåííûõ ïîâåäåí÷åñêèõ ðåàêöèé: óñèëè-
âàåòñÿ äâèãàòåëüíàÿ àêòèâíîñòü, ïîëîâàÿ è
ïèùåâàÿ àêòèâíîñòü, ïîâûøàåòñÿ óðîâåíü àã-
ðåññèè è àóòîàãðåññèè, ñíèæàåòñÿ ïîðîã âîñ-
ïðèÿòèÿ [1]; ðàçâèâàåòñÿ ñèíäðîì âåãåòàòèâ-
íûõ íàðóøåíèé (àêòèâàöèÿ ñîêðàòèòåëüíîé
ðàáîòû ìûøö, óâåëè÷åíèå ÷àñòîòû äûõàíèÿ
è ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé, ïîâûøåíèÿ óðîâíÿ
àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ, èçìåíåíèÿ ðèòìà
ìî÷åèñïóñêàíèÿ, óñèëåíèå ëèïîëèçà, ãëèêî-
ãåíîëèçà, ãëþêîíåîãåíåçà). 

Àäðåíàëèí èãðàåò íå ñòîëü çíà÷èòåëüíóþ
ðîëü â öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìå, íî íà
ïåðèôåðèè êîíòðîëèðóåò âñå âíóòðåííèå îð-
ãàíû, ÿâëÿÿñü ìåäèàòîðîì ñèìïàòè÷åñêîé
íåðâíîé ñèñòåìû è ãîðìîíîì ìîçãîâîãî ñëîÿ
íàäïî÷å÷íèêîâ. 

Ïîñêîëüêó êàòåõîëàìèíû ïîääåðæèâàþò
ðåæèì ñòðåññà, â ïðîöåññå ýâîëþöèè âîçíèê-
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Ñõåìà ñèíòåçà êàòåõîëàìèíîâ:
ÒÈÐÎÇÈÍ 

↓ òèðîçèí-ãèäðîêèñëàçà (ÒÃ)
ÄÎÔÀ (äèîêñèôåíèëàëàíèí)
↓ äîôà-äåêàðáîêñèëàçà (ÄÄÊ)

ÄÎÔÀÌÈÍ 
↓ äîôàìèí-Â-ãèäðîêñèëàçà (ÄÁÃ)

ÍÎÐÀÄÐÅÍÀËÈÍ 
↓ ôåíèëýòàíîëàìèí-Nìåòèëòðàíñôåðàçà

(ÔÍÌÒ)
ÀÄÐÅÍÀËÈÍ

Ðèñ. 1. Ñõåìà ñèíòåçà êàòåõîëàìèíîâ.



ëè ñðåäñòâà çàùèòû îò âëèÿíèÿ êàòåõîëàìè-
íîâ – ìîùíûå êàòàáîëè÷åñêèå ðåàêöèè,
ìãíîâåííî ðåàãèðóþùèå íà ïîâûøåííûé
óðîâåíü êàòåõîëàìèíîâ è ïåðåâîäÿùèå èõ â
íåàêòèâíûå ôîðìû: 1) ñèñòåìû àêòèâíîãî îá-
ðàòíîãî çàõâàòà, îãðàíè÷èâàþùèå àêòèâ-
íîñòü êàòåõîëàìèíîâ â ñèíàïòè÷åñêîé ùåëè;
2) âûäåëåíèå êàòåõîëàìèíîâ ñ ìî÷îé â íåèç-
ìåíåííîì âèäå [3]; 3) ðàçðóøåíèå ñ îáðàçîâà-
íèåì íåàêòèâíûõ ôîðì, òàêæå âûâîäÿùèõñÿ
ïî÷êàìè. Â ãîëîâíîì ìîçãå ÷åëîâåêà êàòàáî-
ëèçì ìîíîàìèíîâ ïðîèñõîäèò â òðåõ íàïðàâ-
ëåíèÿõ (ðèñ. 2). 

Ðàçðóøåíèå 95-99% äîôàìèíà ïðîèñõî-
äèò ïóòåì êîíüþãèðîâàíèÿ â ïðåôðîíàòëü-
íûõ îòäåëàõ ëîáíûõ äîëåé ñ îáðàçîâàíèåì
ñóëüôàòèðîâàííûõ ôîðì [19]. Íåñëó÷àéíî
äëÿ ðàññòðîéñòâ ñ ïîñòîÿííî âûñîêèì óðîâ-
íåì êàòåõîëàìèíîâ â ìîçãå (òèêè è ÎÊÐ) õà-
ðàêòåðíî ïîðàæåíèå (íåçðåëîñòü, ãåíåòè÷åñ-
êèå îñîáåííîñòè è äð.) ëîáíûõ äîëåé. Âîçðà-
ñòíûå èññëåäîâàíèÿ íåéðîìåäèàòîðíûõ ñèñ-
òåì ïîêàçàëè, ÷òî ñîçðåâàíèå äîôàìèíåðãè-
÷åñêèõ ñâÿçåé ïðîèñõîäèò â âîçðàñòå 4-6 ëåò. 

Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî îòäåëüíûå ìûøöû
èìåþò îïðåäåëåííóþ ïðîåêöèþ â ïåðåäíåé
öåíòðàëüíîé èçâèëèíå, äâèãàòåëüíûé èì-
ïóëüñ çàðîæäàåòñÿ â îáøèðíîé çîíå êîðû –
«ïðèíöèï ôóíêöèîíàëüíîé ìíîãîçíà÷íîñ-
òè» ïî Í.À. Áåðíøòåéíó, êîòîðûé ñ÷èòàë, ÷òî
ïðè äâèãàòåëüíîì ðàçâèòèè ôîðìèðóåòñÿ
«îïåðåæàþùåå âîçáóæäåíèå» (ñîñòîÿíèå íåé-
ðîíîâ, ïðåäøåñòâóþùåå íàñòóïëåíèþ äâèãà-
òåëüíîé ðåàêöèè). Ñóùåñòâóåò ìíåíèå, ÷òî
ïîëíîöåííîå âêëþ÷åíèå âñåõ èíòåãðàòèâ-
íûõ ïðîöåññîâ, îäíèì èç êîòîðûõ ÿâëÿåòñÿ
äâèãàòåëüíîå ïðîãðàììèðîâàíèå, ñïîñîáñò-
âóåò âîçíèêíîâåíèþ ìûøëåíèÿ [14]. Ïîñëå
ïîÿâëåíèÿ ðå÷è (ñíà÷àëà ïàññèâíîé, â âèäå

èñïîëíåíèÿ êîìàíäû âçðîñëîãî, à çàòåì ñîá-
ñòâåííûõ êîììåíòàðèåâ ìîòîðíîé äåÿòåëü-
íîñòè) ðåáåíîê ñïîñîáåí ôîðìóëèðîâàòü íà-
ìåðåíèå, ïëàí äâèãàòåëüíîãî àêòà, îñóùåñòâ-
ëÿòü êîððåêöèþ äâèæåíèé è ñîïîñòàâëÿòü ðå-
çóëüòàò äâèæåíèÿ ñ åãî çàìûñëîì [13]. 

Óñëûøàâ çàäàíèå ñîâåðøèòü äâèæåíèå,
÷åëîâåê ïðîèçâîäèò âíóòðåííèé êîììåíòè-
ðóþùèé ìîíîëîã, êîòîðûé îáåñïå÷èâàåò
ïðàâèëüíóþ ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ïðîñòûõ
äâèãàòåëüíûõ åäèíèö [20], è âîçíèêàåò ñëîæ-
íîå öåëåíàïðàâëåííîå äåéñòâèå. 

Ïî ìíåíèþ Ñàìîõâàëîâà Â.Ï. (1993) [23],
ãèïåðêèíåçû ñîïðîâîæäàþòñÿ ðåãðåññèâíûì
ïîâåäåíèåì. Ó âûñøèõ ïðèìàòîâ êîììóíèêà-
öèè ìåæäó îñîáÿìè îñóùåñòâëÿþòñÿ ñ ïîìî-
ùüþ ïîçû, ìèìèêè, æåñòîâ, ìàíèïóëÿöèé è
ïðèêîñíîâåíèé, âîêàëèçàöèé. Íà îñíîâàíèè
ýòîëîãè÷åñêèõ íàáëþäåíèé ñîñòàâëåíû òàê
íàçûâàåìûå «ãëîññàðèè íåâåðáàëüíîãî ïîâå-
äåíèÿ ÷åëîâåêà», êîòîðûå âêëþ÷àþò ýëåìåí-
òàðíûå åäèíèöû íåâåðáàëüíîãî îáùåíèÿ. Ê
äðåâíèì åãî ôîðìàì îòíîñÿòñÿ óëûáêà, óêàçà-
òåëüíûé æåñò, êèâîê – «ñîãëàñèå», ïîâîðîòû
ãîëîâîé – «íåñîãëàñèå», ïðÿòàíèå ëèöà – «êó-
êó», ïîæèìàíèå ïëå÷àìè è ò.ä. Ïðè íåâðîçàõ
æåñòî-ìèìè÷åñêèå êàíàëû êîììóíèêàöèè îò-
÷åòëèâî àêòèâèçèðóþòñÿ. Âèäû íåâåðáàëüíûõ
ôîðì îáùåíèÿ, ïåðå÷èñëåííûå íèæå, èìåþò
ìíîãî îáùåãî ñ òèêîçíûìè äâèæåíèÿìè. 

Æåñò – äâèæåíèÿ ñâîáîäíîé ðóêè, âõî-
äèò â âèçóàëüíûé êàíàë êîììóíèêà-
öèè, íàèáîëåå âàæíûé äëÿ ÷åëîâåêà.
Áûâàþò æåñòû ïàëüöàìè, êèñòüþ è
âñåé ðóêîé. ×åì âûðàçèòåëüíåå æåñòè-
êóëÿöèÿ, òåì áîëåå çíà÷èìàÿ òåìà îá-
ñóæäàåòñÿ ÷åëîâåêîì, ïðåîáëàäàíèå
æåñòèêóëÿöèè âñåãäà íàáëþäàåòñÿ â
äîìèíàíòíîé ðóêå. 
Ôåíîìåí «äâèæåíèÿ íàìåðåíèé» –
êîìïëåêñû ïîäãîòîâèòåëüíûõ äâèæå-
íèé, íåïîõîæèå íè íà ïðåäûäóùèå, íè
íà ïîñëåäóþùèå. Â ÷àñòíîñòè, ïåðåä
òåì êàê âñòàòü ÷åëîâåê ñîâåðøàåò äâè-
æåíèÿ ãîëîâîé, îñìàòðèâàíèå, ïåðåä
ðåïëèêîé – äâèæåíèå ãóá. «Çàñòðåâà-
íèå» íà ýòîì ïðîöåññå ïðè ïàðêèíñî-
íèçìå íîñèò íàçâàíèå «ïàðêèíñîíè÷å-
ñêîå òîïòàíèå íà ìåñòå».
Ãðóìèíã – «ïðèõîðàøèâàíèå», êîì-
ïëåêñ ïîâåäåíèÿ, ïðèñóòñòâóþùèé ó
êàæäîãî ÷åëîâåêà, íî â íîðìå áîëåå âû-
ðàæåííûé ó æåíùèí. Àêòèâèçàöèÿ ãðó-
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Àêòèâíûå ôîðìû êàòåõîëàìèíîâ

Ïðåäøåñòâåííèêè êàòåõîëàìèíîâ

ÌÀÎ ÊÎÌÒ ÔÑÃ

Äåçàìèíèðîâàíûå
ôîðìû

Ìåòèëèðîâàííûå
ôîðìû

Ñóëüôîêîíüþãè-
ðîâàííûå ôîðìû

Ðèñ. 2. Êàòàáîëèçì êàòåõîëàìèíîâ (Êîãàí, 1998), ïðè-
ìå÷àíèÿ â òåêñòå. 
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ìèíãà ó ëþäåé ñâèäåòåëüñòâóåò, âî-ïåð-
âûõ, î ïîíèæåííîì ýìîöèîíàëüíîì
ôîíå, âî-âòîðûõ, îá ýìîöèîíàëüíîé
äåïðèâàöèè â äåòñêîì âîçðàñòå. Â ëþ-
áîì ñëó÷àå àêòèâèçàöèÿ ãðóìèíãà ñ÷è-
òàåòñÿ òèïè÷íûì íåâðîòè÷åñêèì
ñèìïòîìîì, ê îñîáûì åãî ôîðìàì îò-
íîñÿòñÿ îíèõîôàãèÿ (îáãðûçàíèå íîã-
òåé) è òðèõîòèëëîìàíèÿ (âûðûâàíèå
âîëîñ). Ó äåïðèâèðîâàííûõ äåòåé ãðó-
ìèíã âîçíèêàåò îñîáåííî ÷àñòî, è ïðè
åãî ïîäàâëåíèè ðàçâèâàþòñÿ ôèêñèðî-
âàííûå ñòåðåîòèïèè (íàïðèìåð, ÿêòà-
öèÿ, îíàíèçì).
Ìàíèïóëèðîâàíèå ìîæåò ïðîèçâî-
äèòüñÿ îäåæäîé, ÷àñòÿìè òåëà, ïðåäìå-
òàìè. Îòìå÷åíî, ÷òî äåòè ñ òèêîçíûì
ðàññòðîéñòâîì ìàíèïóëèðóþò ÷åì-ëè-
áî âî âðåìÿ áåñåäû â 98% ñëó÷àåâ (çäî-
ðîâûå äåòè â 45-50%). Ìàíèïóëèðîâà-
íèå îñóùåñòâëÿåòñÿ íåïðîèçâîëüíî è
áåññîçíàòåëüíî, óñèëèâàåòñÿ ïðè âîë-
íåíèè è íàïðÿæåíèè, îòðàæàÿ ýìîöèî-
íàëüíîå ñîñòîÿíèå.
Ãîðòàííîå ïîêàøëèâàíèå ïðåäñòàâëÿ-
åò ñîáîé ñî÷åòàíèå æåñòîâîãî ñìóùå-
íèÿ, ðàñòåðÿííîñòè è ñõîäíî ñ òàêèìè
çâóêàìè, êàê õìûêàíèå, ïðè÷ìîêèâà-
íèå, ñîïåíèå è äð., âîçíèêàþùèõ âî
âðåìÿ çàäóì÷èâîñòè, ñìóùåíèè. Áèî-
ëîãè÷åñêèé ñìûñë ãîðòàííîãî ïîêàø-
ëèâàíèÿ ñîñòîèò â ïðåäóïðåæäåíèè,
ïîýòîìó îíî óñèëèâàåòñÿ ïðè òðåâîãå
èëè îïàñíîñòè (ïðèìèòèâíûé ñèãíàë
îïàñíîñòè).
Çóáíîé ñêðåæåò (áðóêñèçì) ó æèâîò-
íûõ ñ÷èòàåòñÿ ïðîÿâëåíèåì óãðîçû, ó
äåòåé âîçíèêàåò âî ñíå, ÷àñòî ñî÷åòàåò-
ñÿ ñ ýíóðåçîì è ñòðàõàìè. 

Òàêèì îáðàçîì, ôåíîìåíîëîãè÷åñêè ãè-
ïåðêèíåçû ÿâëÿþòñÿ ôèëîãåíåòè÷åñêè äåòåð-
ìèíèðîâàííîé ôîðìîé íåâåðáàëüíîãî ïîâå-
äåíèÿ. Èìåííî ïîýòîìó ãèïåðêèíåçû â ñâîåé
íåòÿæåëîé èëè íà÷àëüíîé ñòàäèè ïîõîæè íà
åñòåñòâåííûå, íî íåóìåñòíûå, æåñòû.

Èçìåí÷èâîñòü ãèïåðêèíåçîâ. Â ïðîöåñ-
ñå òå÷åíèÿ áîëåçíè õàðàêòåðíà áîëüøàÿ èç-
ìåí÷èâîñòü ãèïåðêèíåçîâ: ó îäíîãî è òîãî æå
áîëüíîãî íà ðàçíûõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèÿ îò-
ìå÷àþòñÿ ðàçíûå âèäû ãèïåðêèíåçîâ, îòëè-
÷àåòñÿ èõ ëîêàëèçàöèÿ è ñòåïåíü âûðàæåííî-
ñòè, à òàêæå ñîñòîÿíèå êîãíèòèâíûõ ôóíê-

öèé. Â ðÿäå ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ ñ
ïðîñòûõ ìîòîðíûõ òèêîâ, äèàãíîç «òèêè» íå
âûçûâàåò ñîìíåíèÿ. Íî ÷åðåç íåñêîëüêî ëåò
ðàçâîðà÷èâàåòñÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà äðóãî-
ãî çàáîëåâàíèÿ (øèçîôðåíèè, äåïðåññèè, îá-
ñåññèâíî-êîìïóëüñèâíîãî ðàññòðîéñòâà, òîð-
ñèîííîé äèñòîíèè, áîëåçíè îáìåíà). 

Ïðåäñòàâëÿåì ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííûõ
íàáëþäåíèé. 

ÏÀÖÈÅÍÒÛ È ÌÅÒÎÄÛ
Îáñëåäîâàíî 310 äåòåé ñ ðàçëè÷íûìè âà-

ðèàíòàìè ãèïåðêèíåçîâ, âîçðàñò – îò 2 äî 15
ëåò, 181 ìàëü÷èêîâ (58,4%) è 129 äåâî÷åê
(41,6%). Â êà÷åñòâå êîíòðîëüíîé ãðóïïû îá-
ñëåäîâàíî 30 çäîðîâûõ äåòåé òîãî æå âîçðàñ-
òà è ïîëà. 

Êðèòåðèè îòáîðà:
1. Ãèïåðêèíåçû (òèêè, ìèîêëîíèè, äèñòî-

íèÿ, õîðåÿ, àòåòîç, áàëëèçì).
2. Âîçðàñò îò 5 äî 15 ëåò âêëþ÷èòåëüíî.
3. Äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ íå ìåíåå 2

ëåò.
Ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ:
– Êëèíè÷åñêèé: èññëåäîâàíèå íåâðîëîãè-

÷åñêîãî è ïñèõè÷åñêîãî ñòàòóñà â äèíà-
ìèêå; ïñèõîëîãè÷åñêîå òåñòèðîâàíèå.

– Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèÿ ñ ïðîâåäåíè-
åì ñòàíäàðòíûõ ôóíêöèîíàëüíûõ
ïðîá (21-êàíàëüíàÿ óñòàíîâêà âèäåî-
ÝÝÃ-íàáëþäåíèÿ «Ìåäèêîì-ÌÒÄ», 21-
êàíàëüíûé àïïàðàò “Nicolet” ñî ñòàí-
äàðòíûìè ñêàëüïîâûìè îòâåäåíèÿìè;
âèçóàëüíûé ñòèìóëÿòîð SLS-5100 äëÿ
ðèòìè÷åñêîé ôîòîñòèìóëÿöèè ÷àñòîòîé
5-25 Ãö) ïðèìåíÿëàñü äëÿ èñêëþ÷åíèÿ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ êàê ïðî-
ÿâëåíèÿ äâèãàòåëüíûõ ôåíîìåíîâ.

– Ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîå èññëåäîâàíèå
(ÌÐÒ) ãîëîâíîãî ìîçãà ïðîâåäåíà âñåì
ïàöèåíòàì íà îáîðóäîâàíèè SIEMENS
“Impact” ñ íàïðÿæåííîñòüþ ïîëÿ 1,0
Tesla â òðåõ âçàèìîïåðïåíäèêóëÿðíûõ
ïðîåêöèÿõ – àêñèàëüíîé, ôðîíòàëüíîé
è ñàãèòòàëüíîé – ñ èñïîëüçîâàíèåì
ñòàíäàðòíîãî îáçîðíîãî ïðîòîííî-
âçâåøåííîãî ñàãèòòàëüíîãî ñðåçà. 

– Íåéðîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå (àäðå-
íàëèí, íîðàäðåíàëèí, ÄÎÔÀ, äîôàìèí,
äèîêñèôåíèëóêñóñíàÿ êèñëîòà è ãîìî-
âèíèëèíîâàÿ êèñëîòà) â ìî÷å ïî ïåðè-
ôåðè÷åñêîé ìîäåëè ïðîâîäèëîñü â
Íåéðîõèìè÷åñêîé ëàáîðàòîðèè
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ÃÍÖÑèÑÏ èì. Â.Ï.Ñåðáñêîãî (ðóêîâî-
äèòåëü ä.ì.í., ïðîôåññîð Êîãàí Á.Ì.), à
òàêæå â Ìåæêëèíè÷åñêîé ãîðìîíàëü-
íîé ëàáîðàòîðèè ÃÁÎÓ ÂÏÎ Ïåðâîãî
ÌÃÌÓ èì. È.Ì. Ñå÷åíîâà ìåòîäîì âûñî-
êîýôôåêòèâíîé æèäêîñòíîé õðîìàòî-
ãðàôèè. 

– Ìåòîäîì ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà âû-
÷èñëåíû íåïàðàìåòðè÷åñêèå êîýôôè-
öèåíòû Êåíäåëëà, Ôèøåðà; Ñïèðìåíà,
Ïèðñîíà. Äëÿ ñòàòèñòè÷åñêîé îáðàáîò-
êè äàííûõ èñïîëüçîâàëèñü êîìïüþòåð-
íûå ïðîãðàììû Excel 97 äëÿ Windows,
Statistica 6,0. Äëÿ óäîáñòâà âîñïðèÿòèÿ
ïðèâîäÿòñÿ ïîêàçàòåëè â àáñîëþòíûõ
öèôðàõ è â ïðîöåíòàõ (%), ñòàòèñòè÷åñ-
êàÿ äîñòîâåðíîñòü (ð<0,01).

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ 
Ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííîãî êàòàìíåñòè÷åñ-

êîãî íàáëþäåíèÿ äåòåé ñ ýêñòðàïèðàìèäíû-
ìè ðàññòðîéñòâàìè âûÿâèëè äèíàìè÷íîñòü
ãèïåðêèíåçîâ. Âðåìÿ íàáëþäåíèÿ íà ìîìåíò
íàïèñàíèÿ äàííîé ñòàòüè ñîñòàâëÿåò îò 2 äî
11 ëåò. Çà ýòîò ïåðèîä ó ÷àñòè äåòåé èçìåíè-
ëèñü êëèíè÷åñêèå ñèìïòîìû, áûëè ïðîâåäå-
íû äîïîëíèòåëüíûå èññëåäîâàíèÿ, îäíàêî,
ñàìûì ëó÷øèì äèàãíîñòîì îêàçàëîñü âðåìÿ.
Íàáëþäåíèå â êàòàìíåçå ïîçâîëèëî ïðîàíà-
ëèçèðîâàòü çàáîëåâàíèÿ, êîòîðûå äåáþòèðî-
âàëè ñ ãèïåðêèíåçîâ.

1. Óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü â ñî÷åòàíèè
ñ ãèïåðäèíàìè÷åñêèì ñèíäðîìîì – âñòðå÷à-
ëàñü ñ ÷àñòîòîé 7% (ñîîòíîøåíèå ïî ïîëó –
ìóæ : æåí = 2:1). Õàðàêòåðíûå îñîáåííîñòè:
äåòè èñïûòûâàþò òðóäíîñòè ïðè îáó÷åíèè â
øêîëå, èçáåãàþò îáùåíèÿ ñ äðóãèìè äåòüìè.
Ñåìåéíûé àíàìíåç ó 30% äåòåé áûë îòÿãîùåí
ïî ïñèõèàòðè÷åñêîé ïàòîëîãèè. Äåòè ðîæäå-
íû îò ïàòîëîãè÷åñêîé áåðåìåííîñòè, ïàòîëî-
ãè÷åñêèõ ðîäîâ. Õàðàêòåðåí îñëîæíåííûé
ðàííèé ïîñòíàòàëüíûé ïåðèîä, ðàííåå ðàç-
âèòèå äâèãàòåëüíûõ íàâûêîâ ïî âîçðàñòó,
ïñèõîðå÷åâîå ðàçâèòèå ñ çàäåðæêîé. Ó 50%
äåòåé íà ìîìåíò îáñëåäîâàíèÿ ðå÷ü îòñóòñò-
âóåò. Ýíóðåç âûÿâëåí ó 60% ïàöèåíòîâ. Íàðó-
øåíèå ñíà – ó 67%. Õàðàêòåðíàÿ ñîìàòè÷åñêàÿ
ïàòîëîãèÿ – ÷àñòî áîëåþùèå äåòè. Â íåâðîëî-
ãè÷åñêîì ñòàòóñå: âûñîêèé ïîðîã ñòèãìàòèçà-
öèè, ìÿãêàÿ íåâðîëîãè÷åñêàÿ ñèìïòîìàòèêà
(îæèâëåíèå ðåôëåêñîâ, äèôôóçíàÿ ìûøå÷-
íàÿ ãèïîòîíèÿ, ìîçæå÷êîâàÿ àòàêñèÿ). Ãèïåð-
êèíåçû ïðåäñòàâëåíû òèêàìè è ìûøå÷íîé

äèñòîíèåé â ñî÷åòàíèè ñ ìíîæåñòâîì ðàçíî-
îáðàçíûõ ñòåðåîòèïèé, äâèãàòåëüíûõ è ðå÷å-
âûõ. Äåáþò äâèãàòåëüíûõ ñòåðåîòèïèé è òè-
êîâ – äî 3-5 ëåò. Òèêè ðàñïðîñòðàíåíû â ìûø-
öàõ ðóê è ëèöà (100%). Ðàçíàÿ ÷àñòîòà ãèïåð-
êèíåçîâ â ðàçíûå äíè (çàâèñèìîñòü îò ïîãî-
äû, îêðóæàþùåé îáñòàíîâêè). Ñòðàõè – ó
100% äåòåé. Íà ÝÝÃ ïðåäñòàâëåíà íèçêîàìï-
ëèòóäíàÿ ôîíîâàÿ àêòèâíîñòü (äåëüòà-òåòà-
äèàïàçîíà). Íàõîäêè íà ÌÐÒ íåñïåöèôè÷íû,
îäíàêî, ñòðóêòóðíûå èçìåíåíèÿ âñòðå÷àëèñü
â 100% ñëó÷àåâ. Ó 2 äåòåé â ýòîé ãðóïïå âûÿâ-
ëåí ýòèîëîãè÷åñêèé ôàêòîð çàáîëåâàíèÿ –
êðîâîèçëèÿíèå â ìîçã. 

2. Ðàííèé äåòñêèé àóòèçì (1,6%) (ìóæ :
æåí = 2:0). Âûÿâëåííûå èçìåíåíèÿ è îñîáåí-
íîñòè ñîîòâåòñòâîâàëè òàêîâûì ïðè óìñòâåí-
íîé îòñòàëîñòè [8].

3. Íåéðîôèáðîìàòîç (1,6%) (ìóæ : æåí =
1:2): ãèïåðêèíåçû íåñïåöèôè÷íû (òèêè, äèñ-
òîíèè). Äåáþò ãèïåðêèíåçîâ îêîëî 2 ëåò. Õà-
ðàêòåðíî çàìåäëåíèå òåìïîâ ïñèõîìîòîðíî-
ãî ðàçâèòèÿ, äèôôóçíàÿ ìûøå÷íàÿ ãèïîòî-
íèÿ. Äèàãíîñòèêà îñëîæíÿåòñÿ îòñóòñòâèåì
õàðàêòåðíûõ ñèìïòîìîâ ñ ðîæäåíèÿ. Ãèïåð-
ïèãìåíòèðîâàííûå ïÿòíà, íåéðîôèáðîìû è
äðóãèå êîæíûå ñèìïòîìû ó îáñëåäîâàííûõ
äåòåé ïîÿâëÿëèñü ïîñòåïåííî, ïîñëå 3 ëåò,
êîãäà ãèïåðêèíåçû óæå èìåëè ìåñòî. Â ñâÿçè ñ
ýòèì, ïàöèåíòû áûëè îáñëåäîâàíû ñ ïðîâåäå-
íèåì ÌÐÒ, ÝÝÃ, ñêðèíèíãà íà íàñëåäñòâåííûå
áîëåçíè îáìåíà. Äèàãíîç «íåéðîôèáðîìà-
òîç» óñòàíàâëèâàëñÿ â âîçðàñòå 6-7 ëåò, êîãäà
êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàáîëåâàíèÿ ñòàíîâè-
ëàñü î÷åâèäíîé. Ó 1 ïàöèåíòà äèàãíîñòèðî-
âàí íåéðîôèáðîìàòîç 2-ãî òèïà (íåâðèíîìà
â îáëàñòè òàëàìóñà), ñ ïðîÿâëåíèåì ãðóáîé
âòîðè÷íîé òîðñèîííîé äèñòîíèè. Ó îñòàëü-
íûõ ïàöèåíòîâ äèàãíîñòèðîâàí íåéðîôèá-
ðîìàòîç 1-ãî òèïà. Â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòó-
ñå îòìå÷àëèñü òîíè÷åñêèå òèêè. Ïñèõîëîãè-
÷åñêîå òåñòèðîâàíèå âûÿâèëî ëåãêèå èíòåë-
ëåêòóàëüíûå íàðóøåíèÿ. 

4. Àãåíåçèÿ èëè ãèïîïëàçèÿ ÷åðâÿ ìîçæå÷-
êà (12,9% ïàöèåíòîâ) (ìóæ : æåí = 3:2) Õàðàê-
òåðíû: òÿæåëûå ãèïåðêèíåçû è ñòåðåîòèïèè,
âûðàæåííûå ïîâåäåí÷åñêèå è êîãíèòèâíûå
íàðóøåíèÿ; àóòèçì; çàäåðæêà ðå÷åâîãî ðàçâè-
òèÿ; ýíóðåç. Áîëåå ïîäðîáíî êëèíè÷åñêàÿ êàð-
òèíà äàííûõ ïàöèåíòîâ îïèñàíà â ñòàòüå Áî-
áûëîâîé Ì. Þ., Ïåòðóõèíà À.Ñ. (2006) [10].

5. Îáñåññèâíî-êîìïóëüñèâíîå ðàññòðîé-
ñòâî (10,3%) (ìóæ : æåí = 3:1). Õàðàêòåðíû:
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íîðìàëüíûé ñåìåéíûé àíàìíåç, áëàãîïîëó÷-
íàÿ ñåìüÿ; îáñëåäóåìûé ÿâëÿåòñÿ åäèíñòâåí-
íûì èëè ñòàðøèì ðåáåíêîì â ñåìüå, ñðåäíÿÿ
óñïåâàåìîñòü â øêîëå. 28 èç 32 äåòåé ðîæäå-
íû îò ïåðâîé, íîðìàëüíî ïðîòåêàâøåé áåðå-
ìåííîñòè; ñðî÷íûå ôèçèîëîãè÷åñêèå ðîäû (â
100% ñëó÷àåâ), ñðåäíÿÿ ìàññà òåëà ïðè ðîæäå-
íèè, äåòè íàõîäèëèñü íà åñòåñòâåííîì
âñêàðìëèâàíèè. Ðàííåå ðàçâèòèå ïî íîðìà-
òèâàì, ñîìàòè÷åñêàÿ ïàòîëîãèÿ âñòðå÷àåòñÿ ó
êàæäîãî âòîðîãî ðåáåíêà (50%). Íîðìàëüíûé
íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Åäèíñòâåííûé íå-
âðîëîãè÷åñêèé ñèìïòîì – òèêè, êîòîðûå ìî-
ãóò ëîêàëèçîâàòüñÿ â ðàçíûõ ÷àñòÿõ òåëà. Äå-
áþò òèêîâ – ñ 5 äî 7 ëåò. Íàðóøåíèå ñíà ó êàæ-
äîãî âòîðîãî ðåáåíêà (50%), ñòðàõè – ó âñåõ
äåòåé (100%). ÝÝÃ, ÌÐÒ – áåç ïàòîëîãèè. Óðî-
âåíü âñåõ êàòåõîëàìèíîâ â ìî÷å ïîâûøåí,
÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î êîìïåíñàöèè ïðè õðî-
íè÷åñêîì ñòðåññå. Ïðè ïñèõîëîãè÷åñêîì òåñ-
òèðîâàíèè âûÿâëåíû îáñåññèâíî-êîìïóëü-
ñèâíûå ÷åðòû. 

6. Äåïðåññèÿ (8,4%) (ìóæ : æåí = 1:1). Õà-
ðàêòåðíûå îñîáåííîñòè: íåïîëíàÿ ñåìüÿ
(66,6%), êîíôëèêòû â ñåìüå (100%), ïîâòîðíûé
áðàê ó ìàòåðè, ðîæäåíèå äðóãèõ äåòåé âî âòî-
ðîì áðàêå (75%). Ðàííèé àíàìíåç è ðàçâèòèå
ïñèõîìîòîðíûõ íàâûêîâ â íîðìå. «Ïñèõîñî-
ìàòè÷åñêèå» çàáîëåâàíèÿ: áðîíõèàëüíàÿ àñò-
ìà, àëëåðãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ, ãàñòðèò, ÿçâåí-
íàÿ áîëåçíü æåëóäêà è äâåíàäöàòèïåðñòíîé
êèøêè. Ôåíîòèïè÷åñêèå ïðèçíàêè: íåðâíî-
àðòðèòè÷åñêèé äèàòåç (òåìíîâîëîñûå, êàðå-
ãëàçûå, ñìóãëàÿ êîæà, àñòåíè÷åñêîå òåëîñëîæå-
íèå). Â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå – ìèêðî-
ñèìïòîìàòèêà: äèôôóçíàÿ ìûøå÷íàÿ ãèïîòî-
íèÿ, ïîâûøåííûå ñóõîæèëüíûå ðåôëåêñû áåç
ðàçíèöû ñòîðîí. Ëîêàëèçàöèÿ òèêîâ – ëèöî,
ðóêè. Ñòðàõè – ó 100% äåòåé. ÝÝÃ è ÌÐÒ – áåç
ïàòîëîãèè. Ñíèæåíèå óðîâíÿ êàòåõîëàìèíîâ â
ìî÷å ïî âñåì ïîêàçàòåëÿì, ÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò
îá èñòîùåíèè êîìïåíñàòîðíûõ âîçìîæíîñ-
òåé ïðè õðîíè÷åñêîì ñòðåññå. Ïñèõîëîãè÷åñ-
êîå òåñòèðîâàíèå âûÿâëÿåò ïàòîëîãèþ ýìîöè-
îíàëüíîé ñôåðû, ðåçêî âûðàæåííûé äåïðåñ-
ñèâíûé ñòàòóñ èñòåðîèäíîãî, òðåâîæíîãî, òîñ-
êëèâîãî èëè àñòåíè÷åñêîãî âàðèàíòîâ. 

7. ÑÃÄÂ (ñèíäðîì ãèïåðàêòèâíîñòè ñ äå-
ôèöèòîì âíèìàíèÿ) (7,7%) (ìóæ : æåí = 3:1).
Õàðàêòåðíûå îñîáåííîñòè: íîðìàëüíûé ñå-
ìåéíûé àíàìíåç, ïàòîëîãèÿ áåðåìåííîñòè
(óãðîçà âûêèäûøà ñî ñòàöèîíàðíûì ëå÷åíè-
åì, ÎÏÃ-ãåñòîç – 50%) è ðîäîâ (50% – íåäîíî-

øåííîñòü), òåìïîâàÿ çàäåðæêà ïñèõîìîòîð-
íîãî ðàçâèòèÿ, ýíóðåç – ó 50% äåòåé. Ñîìàòè-
÷åñêèé ñòàòóñ îòÿãîùåí àëëåðãè÷åñêèìè çà-
áîëåâàíèÿìè, ïàòîëîãèåé æåëóäî÷íî-êèøå÷-
íîãî òðàêòà è ËÎÐ-îðãàíîâ. Âñå äåòè îòíîñÿò-
ñÿ â ãðóïïó ÷àñòî áîëåþùèõ äåòåé. Â íåâðîëî-
ãè÷åñêîì ñòàòóñå: ïàòîëîãèÿ ìûøå÷íîãî òî-
íóñà, îæèâëåíèå ñóõîæèëüíûõ ðåôëåêñîâ,
âûñîêèé ïîðîã ñòèãìàòèçàöèè, äâóõñòîðîí-
íÿÿ äèíàìè÷åñêàÿ àòàêñèÿ. Äðóãèå ãèïåðêè-
íåçû íå õàðàêòåðíû. Äåáþò ãèïåðêèíåçîâ â
ðàçíîì âîçðàñòå (îò 3 äî 7 ëåò). Ãèïåðêèíåçû
ëîêàëèçîâàíû âî âñåõ ÷àñòÿõ òåëà: ãëàçà, ëè-
öî, ðóêè, íîãè, òóëîâèùå. Íà ÝÝÃ ðåãèñòðèðó-
åòñÿ íåõàðàêòåðíûé äëÿ äàííîãî âîçðàñòà áå-
òà-ðèòì, âñïûøêè âûñîêîàìïëèòóäíîé àê-
òèâíîñòè; ÌÐ-èçìåíåíèÿ íåñïåöèôè÷íû (ïå-
ðèâåíòðèêóëÿðíàÿ ëåéêîìàëÿöèÿ, âòîðè÷íàÿ
âåíòðèêóëîìåãàëèÿ è äð.).

8. Øèçîôðåíèÿ (7,7%) (ìóæ : æåí = 3:1).
Ñåìåéíûé àíàìíåç áåç îñîáåííîñòåé. Äèññî-
öèàöèÿ ïî ðå÷åâîìó ðàçâèòèþ: êîìáèíàöèÿ
ñëîâ â ïðåäëîæåíèÿ äî 1 ãîäà ñôîðìèðîâà-
ëàñü ó 30% äåòåé, íåò ðå÷è íà ìîìåíò èññëåäî-
âàíèÿ – ó 30% ïàöèåíòîâ. ×àñòî âñòðå÷àëñÿ
ýíóðåç, íàðóøåíèÿ ñíà. Â íåâðîëîãè÷åñêîì
ñòàòóñå: äèôôóçíàÿ ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ ñ
ýëåìåíòàìè ïëàñòèêè, âñå ãèïåðêèíåçû ïðåä-
ñòàâëåíû â âèäå òèêîâ. Äåáþò â ðàçíîì âîçðà-
ñòå, âîêàëèçìû ïðåäñòàâëåíû ó 50%; õàðàê-
òåðíû ñòðàõè. Ãèïåðêèíåçû èìåþò âàðèà-
áåëüíóþ ÷àñòîòó, ìîãóò âîçíèêàòü íå êàæäûé
äåíü. ÝÝÃ, ÌÐÒ – áåç èçìåíåíèé. 

9. Ñèíäðîì Òóðåòòà (2,3%) (ìóæ : æåí =
2:1). Õàðàêòåðåí áëàãîïîëó÷íûé ñåìåéíûé,
ñîöèàëüíûé è ïåðèíàòàëüíûé àíàìíåç. Ðàí-
íåå ðàçâèòèå ñ èçâðàùåíèåì ñòàäèé (ïðîïóñê
ñòàäèè ïîëçàíèÿ, õàðàêòåðíà ïîñëåäîâàòåëü-
íîñòü «ñåë – âñòàë – ïîøåë ñ îïîðîé – ïîïîëç»),
ðå÷åâîå ðàçâèòèå ïî âîçðàñòó, äëèòåëüíîå ïåð-
ñèñòèðîâàíèåì ðåäêèõ ýïèçîäîâ íî÷íîãî ýíó-
ðåçà. Äåáþò òèêîâ â âîçðàñòå îêîëî 7 ëåò ñ ïðî-
ñòûõ ìîòîðíûõ, ÷àùå – ìîðãàíèé, ñîêðàùå-
íèé ìèìè÷åñêèõ ìûøö. Õàðàêòåðíà àñèììåò-
ðèÿ ãèïåðêèíåçîâ (îò÷åòëèâîå ïðåîáëàäàíèå
ïðàâîé èëè ëåâîé ñòîðîíû). Áûñòðîå ïðîãðåñ-
ñèðîâàíèå ñ ïðèñîåäèíåíèåì ñíà÷àëà âîêà-
ëèçìîâ, à çàòåì – êîïðîëàëèè (â òå÷åíèå 1-2
ëåò), ÷òî ïîçâîëÿëî óñòàíîâèòü äèàãíîç. 

10. Òîðñèîííàÿ äèñòîíèÿ (14,2%) (ìóæ :
æåí = 1:1). Çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ èñïîä-
âîëü ñ ðàçëè÷íûõ òèïîâ ãèïåðêèíåçîâ – òðå-
ìîðà, äèñòîíè÷åñêèõ ïîç, òèêîâ. Îäíîâðå-
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ìåííî õàðàêòåðíî èçìåíåíèå ìûøå÷íîãî òî-
íóñà ïî ñõåìå: íîðìà – äèôôóçíàÿ ãèïîòîíèÿ
– ôîêàëüíàÿ (ñåãìåíòàðíàÿ) ãèïåðòîíèÿ, ïî-
ñòåïåííî íàðàñòàþùàÿ ïî òèïó áóêâû «È» –
äèôôóçíàÿ äèñòîíèÿ ñ òèïè÷íûì ïðåîáëàäà-
íèåì ïëàñòèêè [5, 9, 11]. 

11. Íàñëåäñòâåííûå áîëåçíè îáìåíà (áî-
ëåçíü Ãàëëåðâîðäåíà-Øïàòöà, ãëþòàðîâàÿ
àöèäóðèÿ, ìèòîõîíäðèàëüíûå áîëåçíè, Ëåø-
Íèõàíà ñèíäðîì) – âñòðå÷àëèñü ñ ÷àñòîòîé
3,2% (ìóæ : æåí = 3:2). Â íà÷àëå çàáîëåâàíèÿ
õàðàêòåðíû ïðîÿâëåíèÿ â âèäå òèêîâ, õîðåè,
äèñòîíèè (â âîçðàñòå 2-3 ëåò). Òÿæåñòü ãèïåð-
êèíåçîâ ïîñòåïåííî íàðàñòàëà, îáúåì ïîðà-
æåííûõ ìûøö óâåëè÷èâàëñÿ. Õàðàêòåðíà
íèçêàÿ ýôôåêòèâíîñòü ìåäèêàìåíòîçíîãî ëå-
÷åíèÿ. Äî ìîìåíòà óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà
ïðîõîäèëî îêîëî 10 ëåò, ÷òî ñâÿçàíî ñ íà÷à-
ëîì ïîÿâëåíèÿ òèïè÷íîé ÌÐ-êàðòèíû. Äî
ýòîãî äåòè íàáëþäàëèñü ñ äèàãíîçîì: âòîðè÷-
íàÿ òîðñèîííàÿ äèñòîíèÿ, íåäèôôåðåíöèðî-
âàííîå çàáîëåâàíèå îáìåíà [4, 21, 22].

12. Ïàðîêñèçìàëüíàÿ äèñêèíåçèÿ – 1,9%
ïàöèåíòîâ (ìóæ : æåí = 1:2). Ãèïåðêèíåçû ìî-
ãóò äåáþòèðîâàòü â ëþáîì âîçðàñòå, ïðîòåêà-
þò ñåðèéíî, íàïîìèíàÿ ýïèëåïòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû. Â öåëîì, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ñîîò-
âåòñòâóåò äèàãíîçó «âòîðè÷íàÿ òîðñèîííàÿ

äèñòîíèÿ». Ïðè ïîèñêå ïðè÷èíû çàáîëåâàíèÿ
âûÿâëÿþòñÿ òàêèå ôàêòîðû, êàê ïåðèíàòàëü-
íîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ, ïåðåíåñåííûå íåéðîèí-
ôåêöèè è ÎÍÌÊ [6].

13. Ýññåíöèàëüíûé òðåìîð – 2,6% ïàöèåí-
òîâ (ìóæ : æåí = 0:4). Çàáîëåâàíèå íà÷èíàëîñü
â âîçðàñòå îò 3 äî 7 ëåò ñ òðåìîðà ðóê, íà êîòî-
ðûé ðîäèòåëè íå îáðàùàëè âíèìàíèÿ, ò.ê.
îáû÷íî òàêæå èìåëè òðåìîð. Âïåðâûå îáðà-
ùàëèñü ê íåâðîëîãó â âîçðàñòå 6-7 ëåò, êîãäà ó
ðåáåíêà ïîÿâëÿëèñü òèêè. Â äàííîì ñëó÷àå,
òèêè, âåðîÿòíî, èìåëè íåâðîãåííûé õàðàêòåð
(ñòðåññ íà ôîíå ñíèæåííîé ðàáîòîñïîñîáíî-
ñòè, ïîâûøåíèå òðåáîâàíèé ïðè íà÷àëå îáó-
÷åíèÿ â øêîëå). Äëÿ ñî÷åòàíèÿ «ýññåíöèàëü-
íûé òðåìîð + òèêè» õàðàêòåðåí ñëàáûé îòâåò
íà ìåäèêàìåíòîçíóþ òåðàïèþ. Äèàãíîç ýñ-
ñåíöèàëüíîãî òðåìîðà óñòàíàâëèâàëñÿ íà îñ-
íîâàíèè äàííûõ àíàìíåçà è îñìîòðà äðóãèõ
÷ëåíîâ ñåìüè. 

14. Õîðåÿ Ãåíòèíãòîíà – 0,3% ïàöèåíòîâ
(ìóæ : æåí = 0:1). Åäèíñòâåííûé ðåáåíîê â íà-
øåì èññëåäîâàíèè – äåâî÷êà 13 ëåò, íà ìî-
ìåíò óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ñòðàäàëà ýïè-
ëåïñèåé (ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, âòîðè÷íî-ãå-
íåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå ïðèñòóïû), äå-
ìåíöèåé, ìîçæå÷êîâûì ñèíäðîìîì. Âíà÷àëå
çàáîëåâàíèÿ (îêîëî 2 ëåò) îòìå÷àëèñü òèêè,
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Ðèñ. 3. Çàáîëåâàíèÿ, äåáþòèðóþùèå ñ ãèïåðêèíåçîâ.* 

*Ïðèìå÷àíèÿ: ä – äåâî÷êè, ì – ìàëü÷èêè; ÓÌÎ+ÑÃ – óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü + ãèïåðäèíàìè÷åñêèé ñèíäðîì; ÐÄÀ – ðàííèé

äåòñêèé àóòèçì; ÍÔ 1,2 – íåéðîôèáðîìàòîç 1-ãî è 2-ãî òèïà; àíîìàëèè ÷åðâÿ ÌÇÆ – àãåíåçèÿ èëè ãèïîãåíåçèÿ ÷åðâÿ ìîç-

æå÷êà; ÎÊÐ – îáñåññèâíî-êîìïóëüñèâíîå ðàññòðîéñòâî, â òîì ÷èñëå íåâðîòè÷åñêèå òèêè; ÑÃÄÂ – ñèíäðîì ãèïåðàêòèâíîñòè

ñ äåôèöèòîì âíèìàíèÿ; ÑÒ – ñèíäðîì Òóðåòòà; ÑÑ – ñèíäðîì Ñàíäèôåðà; ÒÄ – òîðñèîííàÿ äèñòîíèÿ; ÍÁÎ – íàñëåäñòâåííûå

áîëåçíè îáìåíà; ÏÄ – ïàðîêñèçìàëüíàÿ äèñêèíåçèÿ; ÝñÒð – ýññåíöèàëüíûé òðåìîð; ÕÃ – õîðåÿ Ãåíòèíãòîíà; íåéðîèíô –

ïîñëåäñòâèÿ íåéðîèíôåêöèé; òðàâìà, ÎÍÌÊ – ïîñëåäñòâèÿ òðàâì è ÎÍÌÊ; ÄÖÏ – äåòñêèé öåðåáðàëüíûé ïàðàëè÷.
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ïîçæå ïðèñîåäèíèëàñü òîðñèîííàÿ äèñòî-
íèÿ, åùå ïîçäíåå – õîðåÿ. Çàáîëåâàíèå íîñè-
ëî áûñòðûé ïðîãðåññèðóþùèé õàðàêòåð, îä-
íàêî, ïîïûòêè óñòàíîâèòü äèàãíîç áûëè áåçó-
ñïåøíûìè. Ðåáåíîê íàáëþäàëñÿ ñ äèàãíîçà-
ìè: íåäèôôåðåíöèðîâàííîå íàñëåäñòâåííî-
äåãåíåðàòèâíîå çàáîëåâàíèå, òîðñèîííàÿ
äèñòîíèÿ, ðàññåÿííûé ñêëåðîç. Íà îøèáî÷-
íóþ äèàãíîñòèêó â çíà÷èòåëüíîé ìåðå ïîâëè-
ÿë ðàííèé âîçðàñò äåáþòà äàííîãî çàáîëåâà-
íèÿ. Ëèøü ïðè ðàçâåðíóâøåéñÿ êàðòèíå õî-
ðåè Ãåíòèíãòîíà â âîçðàñòå 13 ëåò óäàëîñü óñ-
òàíîâèòü ïðàâèëüíûé äèàãíîç ñ ïîìîùüþ
ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé äèàãíîñòèêè. 

15. Ïàòîëîãèÿ ÆÊÒ – ñèíäðîì Ñàíäèôåðà
(1,3% ïàöèåíòîâ; ìóæ : æåí = 1: 1): ãèïåðêèíåçû
ñâÿçàíû ñ ïðèåìîì ïèùè, ÷òî îáóñëîâëåíî ãà-
ñòðîýçîôàãàëüíûì ðåôëþêñîì èëè äèàôðàã-
ìàëüíîé ãðûæåé. Ãèïåðêèíåçû (êðèâîøåÿ,
äèñòîíèÿ, «èçâèâàþùèåñÿ» äâèæåíèÿ ãîëîâîé
è øååé) äåáþòèðóþò äî 1 ãîäà. Êàê ïðàâèëî,
âñåãäà ñðàçó äèàãíîñòèðóþòñÿ, êàê íåâðîëîãè-
÷åñêèå íàðóøåíèÿ (ãèïåðêèíåçû). Ïðåäðàñïî-
ëàãàþùèìè ôàêòîðàìè ÿâëÿþòñÿ: äèñôóíêöèÿ
íèæíåãî îòäåëà ïèùåâîäà; íàðóøåíèå ïåðè-
ñòàëüòèêè ïèùåâîäà, êîòîðîå õàðàêòåðèçóåòñÿ
íèçêîàìïëèòóäíûìè âîëíàìè, îòñóòñòâèåì

íîðìàëüíîãî ïðîòàëêèâàíèÿ ïèùè; ãàñòðîýçî-
ôàãàëüíûì ðåôëþêñîì (ÃÝÐ) [7]. 

16. Ïîñëåäñòâèå íåéðîèíôåêöèè – 1,9% ïà-
öèåíòîâ (ìóæ : æåí = 1:2). Ãèïåðêèíåçû ïðåä-
ñòàâëåíû òèêàìè, ìèîêëîíóñîì è äèñòîíèåé.
Íà ÌÐÒ ðàñøèðåíû ñóáàðàõíîèäàëüíûå ïðî-
ñòðàíñòâà â ëîáíûõ îòäåëàõ. Ñîñòîÿíèå ñîïðî-
âîæäàåòñÿ òàêæå äåìåíöèåé è ýïèëåïñèåé. Â
äèàãíîçå, êàê ïðàâèëî, óñòàíàâëèâàåòñÿ «âòî-
ðè÷íàÿ äèñòîíèÿ» èëè «ñèíäðîì îïñîêëîíóñ-
ìèîêëîíóñ» – â çàâèñèìîñòè îò âîçðàñòà [17].

17. Ïîñòòðàâìàòè÷åñêàÿ áîëåçíü ãîëî-
âíîãî ìîçãà, ïîñëåäñòâèå ÎÍÌÊ – 3,2% ïàöè-
åíòîâ (ìóæ : æåí = 4:1). Â íåâðîëîãè÷åñêîì
ñòàòóñå: îäíîñòîðîííÿÿ ïàòîëîãèÿ ÷åðåïíûõ
íåðâîâ, îäíîñòîðîííåå ïîâûøåíèå òîíóñà è
ðåôëåêñîâ, ãðóáàÿ ìîçæå÷êîâàÿ àòàêñèÿ ñ 2õ
ñòîðîí, ñïàñòèêî-àòàêòè÷åñêàÿ äèçàðòðèÿ.
Ãèïåðêèíåçû â âèäå òèêîâ, äèñòîíèè, õîðåî-
àòåòîçà â ðóêàõ – 100%. Íà ÌÐÒ – íåñïåöèôè÷-
íàÿ ëîêàëèçàöèÿ èçìåíåíèé (êèñòû è êàëüöè-
ôèêàòû). 

18. ÄÖÏ, ãèïåðêèíåòè÷åñêàÿ ôîðìà –
11,6% ïàöèåíòîâ (ìóæ : æåí = 1:1). Ñîñòîÿíèå
ñîïðîâîæäàåòñÿ ñèìïòîìàìè âòîðè÷íîé äèñ-
òîíèè, õîðåîàòåòîçîì. Òðåáóåò îáÿçàòåëüíîãî
èñêëþ÷åíèÿ áîëåçíåé îáìåíà [4, 21, 22].
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

Çàáîëåâàíèå Ìàëü÷èêè Äåâî÷êè Âñåãî %
Óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü 16 6 22 7%

Ðàííèé äåòñêèé àóòèçì (ÐÄÀ) 4 1 5 1,6%

Àíîìàëèè ÷åðâÿ ìîçæå÷êà 24 16 40 12,9%

Îáñåññèâíî-êîìïóëüñèâíîå ðàññòðîéñòâî, â ò.÷.
íåâðîòè÷åñêèå òèêè

24 8 32 10,3%

Äåïðåññèÿ 12 14 26 8,4%

Ñèíäðîì ãèïåðàêòèâíîñòè ñ äåôèöèòîì âíèìà-
íèÿ (ÑÃÄÂ)

18 6 24 7,7%

Øèçîôðåíèÿ 18 6 24 7,7%

Ñèíäðîì Òóðåòòà 4 3 7 2,3%

Ñèíäðîì Ñàíäèôåðà 2 2 4 1,3%

Òîðñèîííàÿ äèñòîíèÿ 20 24 44 14,2%

Íàñëåäñòâåííûå áîëåçíè îáìåíà 6 4 10 3,2%

Ïàðîêñèçìàëüíàÿ äèñêèíåçèÿ 2 4 6 1,9%

Ýññåíöèàëüíûé òðåìîð 0 8 8 2,6%

Õîðåÿ Ãåíòèíãòîíà 0 1 1 0,3%

Íåéðîôèáðîìàòîç 1-ãî èëè 2-ãî òèïà 4 1 5 1,6%

Ïîñëåäñòâèå íåéðîèíôåêöèé 2 4 6 1,9%

Ïîñëåäñòâèå òðàâì, ÎÍÌÊ 8 2 10 3,2%

ÄÖÏ 17 19 36 11,6%

Âñåãî 181 129 310 100%

Òàáëèöà 1. Ïðîöåíòíîå ñîîòíîøåíèå çàáîëåâàíèé, äåáþòèðóþùèõ ñ ãèïåðêèíåçîâ



Òàêèì îáðàçîì, çà íåñêîëüêî ëåò êàòàìíåñ-
òè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ äåòåé ñ ãèïåðêèíåçà-
ìè ïðîèçîøëè èçìåíåíèÿ â êëèíè÷åñêîé êàð-
òèíå, êîòîðûå, ñ ïîìîùüþ äîïîëíèòåëüíûõ
ìåòîäîâ îáñëåäîâàíèÿ, ïîçâîëèëè óñòàíîâèòü
îêîí÷àòåëüíûé äèàãíîç (ðèñ. 3, òàáëèöà 1).

ÇÀÊËÞ×ÅÍÈÅ

Êàòàìíåñòè÷åñêîå íàáëþäåíèå äåòåé ñ ãè-
ïåðêèíåçàìè â òå÷åíèå 11 ëåò íàãëÿäíî äå-
ìîíñòðèðóåò ìíîãîîáðàçèå, íåîäíîðîäíîñòü
è èçìåí÷èâîñòü òå÷åíèÿ ýêñòðàïèðàìèäíûõ
ðàññòðîéñòâ (òàáëèöà 1). Íàèáîëåå ïîðàæàåò
ýâîëþöèÿ êëèíè÷åñêîé êàðòèíû – íàïðèìåð,
íà÷àâøèñü ñ òèêîâ ëèöåâîé ìóñêóëàòóðû (òè-
ïè÷íûå òðàíçèòîðíûå òèêè), çàáîëåâàíèå
ïðîãðåññèðóåò è ÷åðåç íåñêîëüêî ëåò ïðîÿâ-
ëÿåòñÿ êàðòèíîé òèïè÷íîé òîðñèîííîé äèñ-

òîíèè. Èìåííî ýòî ñâîéñòâî ãèïåðêèíåçîâ –
äèíàìè÷íîñòü – çàòðóäíÿåò äèàãíîñòèêó.
Ñîáñòâåííîå êàòàìíåñòè÷åñêîå íàáëþäåíèå
ïîçâîëÿåò ïðèéòè ê äâóì îñíîâíûì âûâîäàì:

â ðàçëè÷íûå âðåìåííûå èíòåðâàëû â
ïðîöåññå òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ ó îäíî-
ãî è òîãî æå ïàöèåíòà ìîãóò íàáëþ-
äàòüñÿ ðàçíûå âèäû ãèïåðêèíåçîâ. 
â êîíêðåòíîì ïåðèîäå çàáîëåâàíèÿ ó îä-
íîãî è òîãî æå ïàöèåíòà ìîæåò íàáëþ-
äàòüñÿ íåñêîëüêî âèäîâ ãèïåðêèíåçîâ.

Òàêèì îáðàçîì, ïðè ïåðâè÷íîì îáðàùå-
íèè ïàöèåíòîâ, óñòàíàâëèâàåòñÿ ïðåäâàðè-
òåëüíûé äèàãíîç (ïðîñòûå òèêè, àóòèçì è
äð.). Ïðè ïîâòîðíîì îñìîòðå â äèíàìèêå ÷å-
ðåç íåêîòîðîå âðåìÿ îêàçûâàåòñÿ, ÷òî êðèòå-
ðèè çàáîëåâàíèÿ ó íåêîòîðûõ ïàöèåíòîâ óæå
íå ñîîòâåòñòâóþò ðàíåå óñòàíîâëåííîìó äèà-

ãíîçó, â ðåçóëüòàòå äèàãíîç èçìå-
íÿåòñÿ (íàïðèìåð, ïðîñòûå òðàí-
çèòîðûå òèêè – õðîíè÷åñêèå ìî-
òîðíûå è âîêàëüíûå òèêè). Ïðè
ñëåäóþùåì îñìîòðå ó ðÿäà ïàöè-
åíòîâ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
âíîâü èçìåíÿåòñÿ íàñòîëüêî, ÷òî
ïðèâîäèò ê ïåðåñìîòðó äèàãíîçà
(ïðîñòûå òðàíçèòîðíûå òèêè –
õðîíè÷åñêèå ìîòîðíûå è âîêàëü-
íûå òèêè – ôîêàëüíàÿ òîðñèîí-
íàÿ äèñòîíèÿ). Ïðè ñëåäóþùåì
îáðàùåíèè åùå ó ðÿäà ïàöèåíòîâ
ïðîèñõîäèò äàëüíåéøàÿ ïðî-

22

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ

Ýâîëþöèÿ ãèïåðêèíåçîâ ïðè ïðîãðåññèðîâàíèè çàáîëåâàíèé ó äåòåé 
(îáçîð ëèòåðàòóðû, ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííûõ íàáëþäåíèé)

ТОМ VIII ВЫПУСК 1 2013

Ãèïåðêèíåçû íà ôîíå
àíîìàëèé ðàçâèòèÿ
ÖÍÑ, â òîì ÷èñëå, õðî-
ìîñîìíûõ è ãåíåòè÷å-
ñêèõ ñèíäðîìîâ –
24,4%

Ãèïåðêèíåçû íà ôîíå
ïñèõè÷åñêèõ ðàññò-
ðîéñòâ – 36,3%

Ãèïåðêèíåçû íà ôîíå
äåãåíåðàòèâíûõ çàáî-
ëåâàíèé ÖÍÑ – 22,2%

Ãèïåðêèíåçû íà ôîíå
ïðèîáðåòåííûõ ïîðà-
æåíèé ÖÍÑ – 16,7%

Àíîìàëèè (àãåíåçèÿ
èëè ãèïîïëàçèÿ) ÷åðâÿ
ìîçæå÷êà – 12,9%, 
íåéðîôèáðîìàòîç –
1,6%, 
óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü
+ ãèïåðäèíàìè÷åñêèé
ñèíäðîì – 7%, 
Ðàííèé äåòñêèé àóòèçì
– 1,6%,
Ñèíäðîì Ñàíäèôåðà –
1,3%

Îáñåññèâíî-êîìïóëü-
ñèâíîå ðàññòðîéñòâî –
10,3%,
Äåïðåññèÿ – 8,4%, 
ÑÃÄÂ – 7,7%,
Øèçîôðåíèÿ – 7,7%,
Ñèíäðîì Òóðåòòà –
2,3%

Òîðñèîííàÿ äèñòîíèÿ
–14,2%, 
Íàñëåäñòâåííûå áîëåç-
íè îáìåíà – 3,2%,
Ïàðîêñèçìàëüíàÿ äèñ-
êèíåçèÿ – 1,9%, Ýññåí-
öèàëüíûé òðåìîð –
2,6%,
Õîðåÿ Ãåíòèíãòîíà –
0,3%

Ïîñëåäñòâèå íåéðîèí-
ôåêöèè – 1,9%, 
Ïîñëåäñòâèÿ òðàâì è
ÎÍÌÊ – 3,2%, 
ÄÖÏ – 11,6% 

Òàáëèöà 2. Äîëåâîå ñîîòíîøåíèå ãèïåðêèíåçîâ â çàâèñèìîñòè îò ýòèîëîãèè

Ðèñ. 4. Äîëåâîå ñîîòíîøåíèå ãèïåðêèíåçîâ â çàâèñèìîñòè îò ýòèîëîãèè. 
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ãðåññèÿ çàáîëåâàíèÿ: íàïðèìåð, ïðîñòûå
òðàíçèòîðíûå òèêè – õðîíè÷åñêèå ìîòîðíûå
è âîêàëüíûå òèêè – ôîêàëüíàÿ òîðñèîííàÿ
äèñòîíèÿ – ðàçâåðíóòàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
ãåíåðàëèçîâàííîé äèñòîíèè â ñî÷åòàíèè ñ
òÿæåëîé äåïðåññèåé. 

Ôàêò äèíàìè÷íîñòè è èçìåí÷èâîñòè
ýêñòðàïèðàìèäíûõ ðàññòðîéñòâ ñâÿçàí: 1) ñ
íàêîïëåíèåì ñòåïåíè èçìåíåíèé â îáìåíå
êàòåõîëàìèíîâ; 2) ñ ïîñòåïåííîé ýêñïðåñ-
ñèåé ãåíîâ ñ óâåëè÷åíèåì èõ êëèíè÷åñêîé
çíà÷èìîñòè è ïîðàæåíèåì ðàçíûõ îòäåëîâ
ýêñòðàïèðàìèäíîé ñèñòåìû.

Íà ðàííèõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèé, â îñíîâå
êîòîðûõ ëåæèò äèñôóíêöèÿ ñèñòåìû êàòåõî-
ëàìèíîâ, íåâîçìîæíî ïîñòàâèòü ïðàâèëüíûé

äèàãíîç, ïîñêîëüêó èçìåíåíèÿ îáìåíà êàòå-
õîëàìèíîâ â íà÷àëüíîé ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ
ÿâëÿåòñÿ íåñïåöèôè÷åñêèå. Ñëåäîâàòåëüíî,
ëèøü â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ (íàïðèìåð, ïðè
èçâåñòíîì çàáîëåâàíèè â ñåìüå, ðàííÿÿ äèà-
ãíîñòèêà ñðàçó âûÿâëÿåò êîíêðåòíûé äåôåêò)
ýòèîëîãè÷åñêèé äèàãíîç ìîæíî ïîñòàâèòü íà
äîêëèíè÷åñêîé ñòàäèè. Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ
äèàãíîç áóäåò îòëîæåí äî ðàçâèòèÿ êëèíè÷å-
ñêîé êàðòèíû, êîãäà ïàòîãåíåòè÷åñêîå èëè
çàìåñòèòåëüíîå ëå÷åíèå íå ïðèâåäåò ê ïîëíî-
ìó ðåãðåññó êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè. 

Òàêèì îáðàçîì, íà ñåãîäíÿøíèé äåíü ðàíî
ñòàâèòü òî÷êó â èññëåäîâàíèè ýêñòðàïèðàìèä-
íûõ çàáîëåâàíèé, ïîñêîëüêó äèàãíîñòèêà è ëå-
÷åíèå ãèïåðêèíåçîâ äàëåêè îò ñîâåðøåíñòâà.
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