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Обзорная статья

Резюме. Эссенциальный тремор (ЭТ)-гетерогенное заболевание с высокой частотой распростране-
ния и инвалидизации. Традиционно, заболевание считалось доброкачественным с наличием тремора, 
выраженность которого увеличивается в течение времени наблюдения. Выраженность дрожания ши-
роко варьируется от незначительного, не требующего терапии, до инвалидизирующего. Это затрудняет 
оценку истинной распространенности заболевания. Однако инвалидизация у пациентов с ЭТ может 
наступать не только в силу выраженности тремора. Недооценённой стороной заболевания, несмотря 
на многолетнюю историю изучения, остаются немоторные проявления, в том числе когнитивное сни-
жение. Когнитивное снижение при эссенциальном треморе, в сравнении с популяцией, имеет большой 
риск трансформации в деменцию. У пациентов с ЭТ, в сравнении с остальными когнитивными домена-
ми, преимущественно страдают исполнительные функции. Также характерна низкая осведомленность 
и обеспокоенность пациентов относительно изменений интеллекта. При исследовании головного мозга 
с помощью воксельной морфометрии было выявлена гетерогенная группа изменений, противореча-
щих друг другу. Чаще всего выявляется изменение плотности коры разных отделов головного мозга в 
сравнении с группой контроля. Наиболее поражаемой областью мозга является преклинье. Это может 
объяснять исполнительную дисфункцию у пациентов и вероятный нейродегенеративный характер эс-
сенциального тремора. Отсутствие превентивной терапии, высокая частота встречаемости изменений 
интеллекта выявляет необходимость пристального наблюдения за пациентами. 
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Summary. Essential tremor (ET) is a heterogeneous disease with a high prevalence and disability. 
Traditionally, the disease was considered benign with the presence of tremor, the severity of which increases 
during the observation period. The severity of trembling varies widely from mild, not requiring therapy, to 
disabling. That is making difficulties to assess the prevalence of the disease. However, disability in patients 
with ET can occur not only due to the severity of tremor.

The underestimated side of the disease, despite a long history of study, remains non-motor manifestations, 
including cognitive decline. Cognitive decline in essential tremor, compared with the general population, has a 
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greater risk of transformation into dementia. In patients with ET, in comparison with other cognitive domains, 
executive functions are predominantly affected. Patients are also characterized by low awareness and concern 
about changes in intelligence. In the study of the brain using voxel morphometry, a heterogeneous group of 
changes that contradict each other was revealed. Most often, a change in the density of the cortex of different 
parts of the brain is detected in comparison with the control group. The most affected area of ​​the brain is the 
precuneus. This may explain the executive dysfunction in patients and highlight the likely neurodegenerative 
nature of essential tremor. The absence of preventive therapy, the high incidence of changes in intelligence 
emphasizes the need for close monitoring of patients.
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исследований, риск развития нарушений памяти у 
пациентов с ЭТ выше в 2 раза, чем в популяции 
[10, 26, 32]. Ограничением исследований, выявив-
ших когнитивные нарушения у пациентов с эссен-
циальным тремором, зачастую, было отсутствие 
группы контроля, молодой возраст участников 
[16, 20, 29].

До настоящего времени, к сожалению, нет до-
стоверных данных о патогенезе развития когни-
тивного снижения у пациентов с эссенциальным 
тремором. В свою очередь, исследования паци-
ентов с болезнью Паркинсона (БП) показывают, 
что патогенез развития когнитивного снижения у 
пациентов с расстройством движений отличает-
ся от сопоставимых по возрасту и образованию 
пациентов общей популяции, подчеркивая нейро-
дегенеративный характер изменения интеллекта. 
Предполагается нейродегенеративный характер и 
самого ЭТ. Аргументом в пользу такого предполо-
жения служит, в частности то, что риск развития 
болезни Паркинсона в 4 раза выше у пациентов 
с эссенциальным тремором и их родственников в 
сравнении с популяцией [27, 32]. Патоморфологи-
ческие исследования головного мозга пациентов 
с ЭТ выявляют уменьшение количества клеток 
Пуркинье, изменения зубчатых ядер, тельца Леви 
в голубоватом пятне ствола мозга [8]. В неболь-
шом патоморфологическом постмортальном ис-
следовании Пан Дж. и коллеги выявили больший 
объем накопления тау-протеина у 40 пациентов с 
эссенциальным тремором без деменции, в срав-
нении с 32 пациентами группы контроля. Таким 
образом, накопление тау-белка может играть роль 
в патоморфологии когнитивного снижения у па-
циентов с дрожанием. Однако в исследовании не 
оценивалась роль сосудистых факторов, наличия 
телец Леви [28]. Взаимосвязь деменции с нали-
чием телец Леви, как признака нейродегенерации 
была выявлена и обсуждается в постмортальных 
исследованиях [8, 27, 28].

Патогенез не только когнитивного снижения, 
но и дрожания, как основного проявления эс-

В начале двадцатого столетия большинство 
исследователей считали эссенциальный 
тремор моносимптомным доброкачествен-

ным заболеванием с медленной прогрессией и 
семейным характером. Так Лазар Минор отме-
чал, что пациенты с эссенциальным тремором 
живут долго, плодовиты, характеризуются высо-
ким интеллектом. К сожалению, эта теория не 
нашла подтверждения [4]. Эссенциальный тре-
мор — наиболее распространенный вид расстрой-
ства движений с частотой до 0,9%, в то же время, 
частота распространенности тремора достигает 
25% в популяционных исследованиях населения 
старшее 65 лет. Истинную распространенность 
оценить сложно в связи с тем, что пациенты с 
легким дрожанием как правило за медицинской 
помощью не обращаются. По данным последних 
исследований, группа пациентов с эссенциальным 
тремором чрезвычайно гетерогенна [3, 6]. 

Согласно новой классификации, предложенной 
обществом по изучению расстройств движений от 
2017г, пациенты делятся на две категории. У па-
циентов первой категории с эссенциальным тре-
мором (ЭТ) в клинике присутствует только дро-
жание различной модальности. Дрожание может 
постуральным, кинетическим или смешанным 
с вовлечением обеих рук и возможным распро-
странением на голову, голосовые связки, нижние 
конечности длительностью более 3 лет. Выделя-
ют также эссенциальный тремор плюс (ЭТ плюс). 
Для этих пациентов наряду с дрожанием харак-
терно изменение походки, паркинсонический син-
дром, повышение мышечного тонуса, дистониче-
ские гиперкинезы, изменения настроения, в том 
числе, тревожность, апатия, депрессия, также мяг-
кие когнитивные расстройства с высоким риском 
развития деменции [31]. 

Исследования ЭТ неоднократно выявляли 
склонность к когнитивному снижению и аффек-
тивным нарушениям. При этом самой частой при-
чиной деменции у этой группы пациентов была 
болезнь Альцгеймера [10, 12, 26]. По данным ряда 
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сенциального тремора обсуждается до сих пор, 
несмотря на многолетнюю историю изучения и 
большое количество пациентов. В качестве ме-
ханизма, объясняющего патогенез тремора пред-
полагают функциональную гипервозбудимость и 
ритмические колебания петель нейронов при от-
сутствии структурных изменений вещества мозга. 
Патоморфологической основой исполнительной 
дисфункции у пациентов с ЭТ предполагалось 
нарушение церебелло-кортикальных путей. Функ-
циональный характер изменений подтверждается 
исследованиями Fields и Troster [2,15,33,34]. По 
результатам других исследований, темп выполне-
ния заданий, скорость переключения между за-
даниями, уровень внимания и беглость речи были 
выше при выполнении тестов в ON- состоянии 
после проведения DBS, нежели, чем в OFF при 
проведении глубинной стимуляции головного 
мозга у пациентов с инвалидизирующим тремо-
ром. Однако, это не объясняет механизм возник-
новения выраженного когнитивного снижения у 
пациентов с ЭТ [34]. 

Помимо мягкого когнитивного снижения с вы-
соким риском развития деменции для пациентов 
с эссенциальным тремором характерны и другие 
немоторные симптомы. Benito-Leon с коллега-
ми обратили внимание та то, что аффективные 
расстройства, снижение обоняния и умеренное 
когнитивное снижение возникают у пациентов 
за несколько лет до развития дрожания. Авторы 
предполагают наличие “премоторной фазы” эс-
сенциального тремора [10, 25]. 

Изменения интеллекта у пациентов с эссенци-
альным тремором в сравнении с сопоставимой по 
возрасту группой контроля были подтверждены 
несколькими популяционными исследованиями в 
северной Америке, Европе и Азии. Этот дефицит 
был выявлен не только у пациентов старшей воз-
растной группы, но также и у молодых пациентов 
с ЭТ. К примеру, при оценке MOCA-теста у 45 
молодых пациентов с дрожанием в сопоставлении 
с группой контроля (возраст участников 24,6+-5,4 
л) было выявлено, что средний балл у пациентов 
с ЭТ составил 25,8 в сравнении с 28 баллами у 
группы контроля [10, 25, 26, 32]. 

Когнитивная недостаточность при ЭТ имеет 
прогрессирующее течение. Эпидемиологические 
исследования показали, как увеличение частоты 
умеренного когнитивного снижения (УКР), так 
и впервые выявленной деменции у пациентов с 
дрожанием в сопоставлении с группой контроля. 
В популяционном исследовании людей старше 
65 лет в Испании деменция встречалась у 11,4% 
пациентов в группе эссенциального тремора в 
сравнении с 6,0% в группе контроля. Частота 
выявления деменции при исследовании людей 
старше 65 лет в Нью-Йорке составила 25,0% у 
пациентов с эссенциальном тремором в сравне-
нии с 9,0% в группе контроля. В проспективных, 
лонгитудинальных исследованиях риск развития 
деменции у пациентов был в 1,64-1,89 раз выше, 
чем в сопоставимой по возрасту группе контро-
ля. Согласно некоторым данным, риск деменции 

возрастает при более позднем дебюте заболева-
ния [10, 31]. 

Темпы изменений когнитивных функций чрез-
вычайно разнообразны. Так в общей популяции 
переход от нормы к умеренному когнитивному 
снижению составляет около 5% в год. У паци-
ентов с болезнью Паркинсона этот показатель 
выше — от 7,2 до 12,1% в год [1, 5, 36]. В то же 
время, исследования темпа изменений когнитив-
ного статуса у пациентов с ЭТ скудны и разно-
родны. В одном из исследований, характеризу-
ющемся малочисленностью выборки, за 2 года 
наблюдения половина пациентов перешла из 
нормального когнитивного статуса в УКР [20]. В 
популяционном исследовании пожилых людей в 
Нью-Йорке, включавшем в себя 1  604 пациента 
конверсия нормального когнитивного статуса в 
УКР составила 11,9%, что сопоставимо с резуль-
татами, полученными у пациентов без дрожания 
(10%). Данных о темпах перехода УКР в деменцию 
по пациентам с ЭТ нет [32]. 

Определенный интерес составляет время на-
чала когнитивного снижения у пациентов с ЭТ 
в сопоставлении с моторным дефицитом. Про-
спективное исследование в Испании под руко-
водством Benito-Leon показало, что у пациентов с 
эссенциальным тремором когнитивное снижение 
предшествовало развитию дрожания, предполагая 
наличие “премоторной” стадии заболевания. На-
личие сопоставимой по возрасту группы контро-
ля, большое количество участников исследования 
подтверждает тот факт, что когнитивные измене-
ния, включая УКР и деменцию, являются неотъ-
емлемой чертой заболевания, но не изменениями, 
возникающими с возрастом [9, 10, 25]. 

Предпринимаются попытки детализации осо-
бенностей когнитивного снижения у пациентов 
с ЭТ. Например, Gasparini M., Thawani S. P. и 
Sanges-Ferro T. в разное время выявили дефицит 
исполнительных функций. Были снижены пере-
ключение между заданиями, беглость речи, при-
нятие решений. Схожий дефицит встречается и у 
пациентов с болезнью Паркинсона. Так в исследо-
вании Higginson C. и Lacritz L. H исполнительная 
дисфункция у пациентов с БП и ЭТ встречается 
чаще, чем в группе контроля. При более деталь-
ном исследовании исполнительных функций ока-
залось, что у пациентов с болезнью Паркинсона 
преимущественно страдает беглость речи в то 
время, как у пациентов с ЭТ снижается скорость 
обработки информации [18-20, 22-24]. 

Наряду с исполнительной дисфункцией, ран-
ние исследования Lombardi и коллег продемон-
стрировали изменение и других доменов высших 
психических функций, в том числе речи, памя-
ти, зрительно-пространственных функций. Более 
того, при оценке когнитивных функций у пациен-
тов с эссенциальным тремором без жалоб на на-
рушение памяти чаще встречается амнестический 
тип умеренного когнитивного снижения, нежели 
чем неамнестический [22].

Особенностью ЭТ является то, что несмотря 
на наличие клиники, исследования головного 
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мозга пациентов с ЭТ, как правило, не выявляют 
значимых изменений. Для уточнения характера 
изменений мозговой ткани необходимы дополни-
тельные исследования. Одним из методов, выяв-
ляющих изменения в плотности серого и белого 
вещества мозга, является воксельная морфоме-
трия (voxel-based morphometry, VBM). Это методи-
ка нейровизуализационного анализа, применение 
которой позволяет изучать фокусные различия в 
структурах головного мозга, используя статисти-
ческий подход- сопоставление непараметрических 
данных. Согласно исследованиям, у пациентов с 
ЭТ получены чрезвычайно разнородные данные. 
Bhalsing K. C. в 2014 исследовал 25 пациентов с 
ЭТ, разделенных на 2 подгруппы по результатам 
нейропсихологического тестирования, в сравне-
нии с группой контроля, сопоставимой по воз-
расту. По результатам VBM обнаружено снижение 
плотности серого вещества у пациентов в группе 
эссенциального тремора с когнитивным снижени-
ем [11]. 

Dyke J. P. и коллеги с помощью VBM оценива-
ли плотность серого вещества мозжечка у пациен-
тов с ЭТ в сравнении с группой контроля. Было 
выявлено значительное уменьшение плотности 
коры мозжечка у пациентов с ЭТ [14]. 

В исследовании пациентов с болезнью Пар-
кинсона, эссенциальным тремором в сравнении с 
сопоставимой группой контроля были выявлены 
значительные изменения согласно VBM. У паци-
ентов с БП выявлено только уменьшение объема 
серого вещества в сравнении с группой контроля. 
У пациентов с ЭТ, в свою очередь, получены не-
однородные данные. Выявлено уменьшение обла-
сти хвостатого ядра, предклинья, но увеличение 
в средней теменной извилине, области прецен-
тральной извилины в сравнении с группой кон-
троля [6,13].

При оценке плотности коры головного мозга у 
пациентов моложе 65 лет было установлено уве-
личение некоторых зон мозга в сравнении с груп-
пой контроля. Обнаружено увеличение таламуса, 
среднего мозга, области преклинья, полушарий 
мозжечка и незначительное уменьшение левой ви-
сочной доли. Для оценки когнитивных нарушений 
исследователи использовали краткую шкалу оцен-
ки психического статуса (MMSE), при выполне-
нии тестирования исследователи отметили увели-
чения темпа выполнения заданий и уменьшение 
результатов по ММSЕ в группе пациентов с ЭТ. 
Увеличение объемов мозжечка авторы объяснили 
компенсаторной гипертрофией, возникшей из-за 
тремора пациентов. Уменьшение левой височной 
доли может объяснять снижение баллов по MMSE 
и являться преддиктором нейродегенерации [6].

Мета-анализ исследований объема головного 
мозга у пациентов с ЭТ выявил, что столь разно-
родные результаты изменений объема головного 
мозга могут быть вызваны в том числе различным 
способом обработки данных. Выявленные резуль-
таты зависят от протокола выполнения исследо-
вания, от разрешающей способности аппарата, на 
котором проводилось исследование, от того оце-

нивался объем серого вещества всего мозга или 
таргентой зоны [17]. 

Наиболее вовлеченными зонами согласно со-
поставимым по критериям включения протоко-
лам, возрасту, методикам исследования являются 
преклинье и задняя часть поясной извилины. В 
исследованиях выявлена латерализация измене-
ний и более выраженная вовлеченность левой по-
ловины мозга. Уменьшение объема преклинья и 
задней части поясной извилины объясняют нали-
чие исполнительной дисфункции и аффективных 
расстройств у пациентов с ЭТ. Преклинье имеет 
широкую взаимосвязь с фронто-париетальными 
сетями и является важным звеном в выполнении 
исполнительных функций. Изменения этой зоны 
часто выявлялись при депрессивных расстрой-
ствах и нейродегенеративных заболеваниях, таких 
как болезнь Паркинсона и болезнь Альцгеймера. 
В то же время, в 2 из 10 исследований, которые 
выявили уменьшение объема серого вещества в 
области преклинья и задней части поясной из-
вилины, не было установлено когнитивное сни-
жение и аффективные расстройства при ЭТ. Это 
может быть объяснено низкой чувствительностью 
тестов, которые оценивают наличие депрессии и 
когнитивного снижения [10, 17]. 

Изменения объема мозжечка являются от-
дельной темой обсуждения. Патоморфологиче-
ские изменения мозжечка, выявление торпед и 
телец Леви при аутопсии пациентов с ЭТ говорят 
о нейродегенеративной природе заболевания [8]. 
При оценке мозжечка с помощью VBM значимых 
изменений выявлено не было. Обнаружено уве-
личение отдельных долек мозжечка у пациентов 
с длительным стажем заболевания в сопостав-
лении с группой контроля. Ограничением этих 
исследований является внутригрупповая неодно-
родность пациентов. Все исследования мозжеч-
ка были выполнены до введения новой класси-
фикации, что может объяснять неоднородность 
данных [6]. 

Только изменения мозжечка не могут объяс-
нить наличие вовлечения разных когнитивных 
доменов. Так при выполнении структурной МРТ 
было выявлено снижение объема коры головного 
мозга, характерного для ранних стадий болезни 
Альцгеймера [24]. 

Таким образом, исследования последних деся-
тилетий подчеркивают вероятный нейродегене-
ративный характер заболевания. Но, несмотря на 
широкую распространенность и яркую клинику, 
не известна точная частота его распространения. 
Множество пациентов не обращаются за медицин-
ской помощью в силу деликатности тремора. В то 
же время, когнитивное снижение может длитель-
но протекать скрыто и не тревожить пациента, 
приводя к тяжелой инвалидности из-за развития 
деменции. Исследования пациентов с эссенциаль-
ным тремором свидетельствуют о частом сочета-
нии дрожания и изменения интеллекта. Причин 
и механизмов развития эссенциального тремора 
плюс с когнитивным снижением не выявлено, что 
требует дальнейшего дообследования для назна-
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чения корректной терапии и определения верного 
прогноза течения заболевания. 

Заключение

Эссенциальный тремор одно из самых распро-
страненных заболеваний c вероятно благоприят-
ным течением. Критерии диагностики просты и 
опираются преимущественно на клинику паци-
ента и длительность заболевания. Выраженность 
дрожания у пациентов различная: от незначи-
тельного до выраженного, ограничивающего са-
мообслуживание пациента. Согласно новой клас-
сификации, эссенциальный тремор подразделяют 
на 2 категории: пациенты с дрожанием (ЭТ) и 
пациенты, в статусе которых помимо дрожания 
присутствует другая неврологическая симптома-
тика, выраженность которой недостаточна для 
постановки диагноза (ЭТ плюс). Группа пациен-
тов с ЭТ плюс чрезвычайно разнообразна и нет 
данных о сочетании неврологических симптомов 
у пациентов и, соотвественно, нет предикторов и 
прогнозов течения заболевания. 

Исследования последних десятилетий опровер-
гают простоту диагноза и благоприятность тече-
ния ЭТ. Неоднократно обсуждалась вероятная 
премоторная фаза заболевания, которая вклю-
чает в себя изменение обоняния, аффективные 
расстройства, умеренное когнитивное снижение. 
Когнитивные расстройства при эссенциальном 
треморе мягкие, но с высоким риском трансфор-
мации в деменцию. Чаще всего у пациентов с 
ЭТ выявляют исполнительную дисфункцию. Па-
томорфологического субстрата наследственного 
дрожания, несмотря на долгую историю изуче-
ния, найдено не было. Но согласно измерениям 
толщины коры головного мозга с применением 
воксельной морфометрии мозга были выявлены 
неоднородные данные. Изменения мозжечка мо-
гут объяснять наличие тремора у пациентов. На-
личие изменений толщины коры головного мозга 
в преклинье может объяснять исполнительную 
дисфункцию пациентов с дрожанием и быть пре-
диктором развития нейродегенеративного заболе-
вания головного мозга. 
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