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wolnym skurczem migsni szkieletowych o charakterze obrotowym lub zwrotnym o statym,

przewidywalnym wzorcu ruchowym prowadzacym do nieprawidtowej postawy ciata.! Ru-
chy dystoniczne mogg przypominac¢ mioklonie, gdy skurcze miesni sg szybkie i krotkotrwate, lub
mogg imitowac drzenie, gdy skurcze miesni s3 powtarzalne i rytmiczne.? Ruchy dystoniczne mo-
g3 obejmowac jedna lub wiele czgsci ciata. W trakcie postepu choroby ruchy dystoniczne moga
rozprzestrzenia¢ si¢ na sgsiednie segmenty ciata lub si¢ uogolnia¢. Poczatkowo ruchy dystonicz-
ne wystepuja po ruchu pewnej czesci ciala, z czasem moga by¢ wywotywane przez ruchy sgsied-
nich rejonéw ciala (zjawisko overflow), az w koficu mogg wystepowaé w spoczynku. Ruchy
dystoniczne moga powodowac utrwalone nieprawidtowe pozycje ciala, a nieleczone trwate przy-
kurcze korniczyn.

Patofizjologia ruchow dystonicznych jest ztozona i nie do korica poznana. Niektore cechy kli-
niczne — ruchy antagonistyczne i zmniejszenie nasilenia objawéw przy lekkim dotyku zajetych
chorobowo cz¢sci ciata — sugeruja patomechanizm zwigzany z nieprawidtowy integracja i przetwa-
rzaniem informacji czuciowej.? Badania eksperymentalne sugeruja réwniez zaburzenia procesow
hamowania na wielu poziomach ukladu nerwowego, ktore moga prowadzi¢ do nieprawidtowych
synchronicznych skurczéw miesni agonistycznych i antagonistycznych.4 Badania pobudliwosci
korowej przy uzyciu przezczaszkowej stymulacji magnetycznej wskazuja na nieprawidlows po-
budliwos¢ kory ruchowej jako jeden z czynnikéw mogacych wplywac na patogeneze dystonii.?
Skutecznos¢ terapii dystonii przez ingerencje w potgczenia uktadu jader podstaw: pallidotomia
oraz gleboka stymulacja mézgu wskazuje na udzial nieprawidtowego dziatania uktadu jader pod-
stawy w patogenezie dystonii. Skutecznosé leczenia dopaminergicznego w dystoniach odpowia-
dajacych na dopaming réwniez sugeruje udziat uktadu jader podstawy w patogenezie dystonii.

D ystonia jest chorobg uktadu ruchowego zwigzang z przetrwalym niekontrolowanym po-

Klasyfikacja dystonii

Rozpoznanie dystonii zwykle jest niewystarczajace do zaplanowania wlasciwej terapii, poniewaz
dystonia moze by¢ objawem choréb, ktore r6znig sie pod wzgledem pewnych cech klinicznych,
przebiegu i rokowania. Zwykle dystonie klasyfikuje si¢ na podstawie wieku zachorowania, zaj¢cia
poszczegdlnych czesci ciata lub etiologii.! Powszechnie akceptowang granica wieku miedzy dysto-
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nig o wezesnym i poznym poczatku jest wiek 26 lat. Osoby
z dystonia o wezesnym poczatku czgsciej sg nosicielami muta-
¢ji w genie DYT1, powodujacej pierwotna dystoni¢ torsyjna,
zwykle rozpoczynajacg si¢ w koficzynach dolnych, ktéra z wie-
kiem uogo6lnia sie.” Postacie o p6Zznym poczatku zwykle s
sporadyczne, ruchy dystoniczne zazwyczaj ograniczone s3
do migsni koiczyn gérnych i/lub twarzy i maja charakter miej-
scowy lub segmentarny.®

Klasyfikacja dystonii oparta na zajeciu poszczegdlnych
czesci ciala rozréznia dystonie: ogniskowe (zajecie jednego
rejonu ciala), segmentarne (zajecie dwoch sasiadujacych re-
jonow), wieloogniskowe (zaj¢cie kilku niezwigzanych anato-
micznie rejonéw ciala) oraz uogolnione, w ktorych zajete sa
koniczyna dolna, tutéw i jeden inny rejon ciata lub obie kon-
czyny dolne i inny rejon ciata.? Hemidystonia, charakteryzu-
jaca si¢ zajeciem tozstronnych koficzyn, zwykle zwigzana jest
z uszkodzeniem strukturalnym OUN lub choroba neurode-
generacyjng. 1011

Klasyfikacja etiologiczna dzieli dystonie na pierwotne
i wtorne. Objawy dystoniczne moga wystepowaé w innych
chorobach neurologicznych, takich jak tiki, napadowe dyski-
nezy, dystonie rzekome. W pierwotnych dystoniach ruchy
dystoniczne sg jedynymi objawami klinicznymi (czasami mo-
ze wystepowac rowniez drzenie). W przypadku dystonii pier-
wotnych, wywiad, badania laboratoryjne oraz neuroobrazowe
nie powinny wskazywa¢ na wtérng przyczyne dystonii. Spo-
§rod 17 znanych do tej pory genetycznie uwarunkowanych
dystonii typy DYT1, DYT2, DYT4, DYT6, DYT7, DYT13 oraz
DYT17 sa dystoniami pierwotnymi. Najczestszg postacig dys-
tonii pierwotnej jest dystonia wywolana mutacja genu DY77
prowadzgca do dystonii torsyjnej Oppenheima dziedziczonej
W sposob autosomalny dominujgcy. Postac ta stanowi ok. 90%
wszystkich dystonii 0 wezesnym poczatku w populacji Zydow
aszkenazyjskich oraz 40-50% przypadkéw w innych popula-
cjach.” 12 Typowo choroba rozpoczyna sie przed 26 r.z. uogol-
niong dystonig, jednak opisywano przypadki zachorowan
w wieku pozniejszym (do 64 r.z.) ze zmiennym fenotypem
klinicznym z okoto 35% przypadkéw ograniczonych do dys-
tonii ogniskowej lub segmentalnej. Penetracja genu wynosi
jedynie 30%, wiec wielu nosicieli mutacji nie ma objawow kli-
nicznych.”13

Niektore pierwotne dystonie niezwigzane z mutacja DYT1
majg gltéwnie charakter ogniskowy lub segmentarny. WickszoS¢
ogniskowych i segmentarnych dystonii manifestujacych si¢
w wieku dorostym jest wywotana mutacjami sporadycznymi
i nie ma okreslonego locus. Najczestsza ogniskowg dystonia
wieku dorostego jest dystonia szyjna obejmujgca mi¢snie szyi
i ramion.*17 Nieprawidlowe ruchy dystoniczne mogg prowa-
dzi¢ do skretu glowy (torticollis), zgi¢cia bocznego gtowy (la-
terocollis), zgiecia glowy do przodu (anterocollis), przeprostu
szyi do tylu (retrocollis) lub wspotwystepowania wyzej wymie-
nionych. Czestym objawem jest bol miesni szyi i/lub karku. In-
ne postacie dystonii o péZnym poczatku to bolesny kurcz
powiek (blepharospasm) obejmujacy migsnie okrezne oka,
dystonia ustno-zuchwowa obejmujaca migSnie dolnej czesci
twarzy, zwacze, mi¢snie jezyka i gardla, dystonia krtani (napa-
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dowa dysfonia) dotyczaca migsni krtani oraz dystonie koficzyn.
W przypadku gdy ruchy dystoniczne obejmuja goérna i dolna
czes¢ twarzy, uzywa sie nazwy zespot Meige’a. 18 Swoistymi po-
staciami dystonii s3 dystonie zwigzane z okreSlong czynnoscia
ruchowg lub okreslonym zawodem. Najczestszg postacig tych
dystonii jest kurcz pisarski dotyczacy migsni drobnych dtoni
dominujacej. Poczgtkowo kurcz pisarski ujawnia si¢ jedynie
w trakcie pisania, p6Zniej moze wystepowac podczas wykony-
wania innych czynnosci i doprowadza do przykurczu dloni.””
Dystonie wywolane okreslonym ruchem zwigzane s3 najcze-
sciej z koficzynami, opisywane sg rowniez dystonie innych grup
miesni (dystonia miesni twarzy u trebaczy).?°

Dystonie wtorne obejmuja zespoly dystonia plus, dystonie
w przebiegu choréb zwyrodnieniowych, dystonie zwigzane
z parkinsonizmem i innymi nabytymi przyczynami. Zespoly
dystonia plus sg zespotami niezwigzanymi z chorobami
neurodegeneracyjnymi, w ktorych, oprocz dystonii, moga
wystepowac inne objawy, takie jak ataksja, mioklonie lub par-
kinsonizm. Sposréd zidentyfikowanych genetycznych przy-
czyn dystonii, mutacje genéw DYT5, DYT11, DYT12, DYT14,
DYT15 oraz DYT16 wywotuja zespoly dystonii plus. Najbar-
dziej znanym przykladem zespotu dystonii plus jest dystonia
wrazliwa na leczenie dopaming (DYT5, DYT14). Choroba zwy-
kle zaczyna si¢ w dziecinstwie objawami parkinsonizmu z r6z-
nym nasileniem objawéw w ciagu dnia i spektakularng
odpowiedzig na leczenie matymi dawkami lewodopy.?!-??
Dystoni¢ DYT12 charakteryzuje nagte wystgpienie objawow
dystonii i parkinsonizmu z niewielka odpowiedzia lub jej
brakiem na leczenie lewodopg.?? Dystonie DYT11 i DYT15
charakteryzuja mioklonie, ktore ustepuja pod wplywem nie-
wielkich ilosci alkoholu.2426

Dystonie odpowiadajgce na leczenie lewodopa moga row-
niez wystepowac w chorobach neurodegeneracyjnych, takich
jak choroba Parkinsona czy zespoly parkinsonizm plus. U nie-
ktorych pacjentéw dystonia moze ustepowac pod wpltywem
leczenia lewodopa, u niektérych moze by¢ objawem niepoza-
danym lewodopy. Dystonie wtorne czgsto stanowia dziatanie
niepozadane lekéw i zwykle ustepuja po zaprzestaniu stoso-
wania leku. W niekt6rych przypadkach po odstawieniu leku
objawy dystonii mogg si¢ utrzymywac lub wrecz nasilac. Nie-
kiedy jednak nawet po calkowitym odstawieniu leku moze
dojs¢ do pojawienia si¢ tzw. dystonii pdznych. Dotyczy to zwy-
kle lekéw przeciwwymiotnych i niektérych neuroleptykéow.
Omowienie licznych przykltadéw dystonii wtérnych zwigza-
nych z genetycznie uwarunkowanymi chorobami neurodege-
neracyjnymi przekracza ramy niniejszego opracowania. W tych
przypadkach dokladna diagnostyka réznicowa obejmujaca ba-
dania biochemiczne i neuroobrazowe jest niezbedna do posta-
wienia odpowiedniej diagnozy przyczyn dystonii. Jest to
szczegoOlne istotne w przypadku dystonii wtérnych poddaja-
cych si¢ leczeniu, takich jak np. dystonie w przebiegu choro-
by Wilsona. Dokladng diagnostyke potencjalnych przyczyn
objaw6w dystonicznych, tgcznie z probg leczenia lewodopa,
nalezy przeprowadzi¢ we wszystkich przypadkach dystonii
o wczesnym poczatku oraz w przypadkach dystonii o p6znym
poczatku i nietypowym przebiegu. Przypadki dystonii o p6z-
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TABELA. STRATEGIE TERAPEUTYCZNE W DYSTONII

Opcja lecznicza Wskazania

Lewodopa

Triheksyfenidyl

Dystonia wrazliwa na lewodope (zalecana préba terapeutyczna we wszystkich dystoniach
0 wczesnym poczatku)

Dystonie uogdlnione i segementarne

Wszystkie dystonie ogniskowe i zwigzane z ruchem

Tetrabenazyna
Dystonia szyjna

Baklofen (doustnie)
Dystonie twarzowe
Dystonie szyjne

Klonazepam
Blefarospazm
Dystonie szyjne
Baklofen dokanatowo
Toksyna botulinowa Dystonie ogniskowe
Odnerwienie obwodowe mie$ni/miotomie

Gteboka stymulacja gatki bladej (GPi DBS)

Blefarospazm

Dystonie szyjne

nym poczatku, szczegdlnie postaci ogniskowe obejmujace
miesnie twarzy i koficzyn, nie wymagajg tak doktadnej diagno-
styki roznicowe;j.

Leczenie dystonii

W przypadku ustalenia rozpoznania dystonii pierwotnej le-
czenie farmakologiczne jest ukierunkowane na zmniejszenie
objawow klinicznych. U pacjentéw z niewielkim objawami kli-
nicznymi lub z przeciwwskazaniami do leczenia farmakolo-
gicznego obserwacja kliniczna i monitorowanie stanu
neurologicznego mogg by¢ wystarczajace w opiece ambulato-
ryjnej. Szacuje sie, ze u 9-12% pacjentéw z dystonig ognisko-
wa o péznym poczatku (szczegdlnie z dystonig szyjng) objawy
mogg spontanicznie si¢ wycofa¢, chociaz poprawa moze by¢
krotkotrwala.827 Decyzja o rozpoczeciu leczenia farmakolo-
gicznego zalezy od m.in. wieku, zaawansowania choroby, za-
jecia poszczegodlnych czesci ciala ruchami dystonicznymi,
stopnia niepetnosprawnosci, objawoéw bolowych zwiazanych
z nieprawidlowymi skurczami mi¢$ni, a takze czynnikéw psy-
chologicznych i spotecznych. Wybor leku uzalezniony jest
od jego indywidualnej tolerancji i dzialan niepozadanych
u danego pacjenta. Starsi pacjenci gorzej toleruja objawy nie-
pozadane lekéw antycholinergicznych, podczas gdy inni nie
s3 w stanie utrzymac¢ harmonogramu podawania toksyny bo-
tulinowej co 3-4 miesigce.

Fizykoterapia i terapia zajeciowa mogg by¢ metodg lecze-
nia dystonii z wyboru lub stanowi¢ uzupetnienie farmakote-
rapii. Odpowiednie bransoletki szyjne i specjalne urzadzenia
do pisania mogg stymulowac receptory czuciowe, powodujac
odruchowe zmniejszenie dystonicznego skurczu migsnia.
Urzadzenia te znalazly zastosowanie w leczeniu dystonii szyj-
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Dystonie zwiazane ze spastycznoécia

Dystonie uogoélnione i segmentarne

nej i kurczu pisarskiego. Odpowiednie ¢wiczenia rozciggaja-
ce miesSnie oraz odpowiednie ¢wiczenia ruchowe moga
zmniejsza¢ bolesnos¢ kurczéw miesni. 2829 Trening sensorycz-
ny oraz techniki unieruchamiania koiczyn byly stosowane
w leczeniu dystonii, jednak ich skutecznos¢ jest niepewna.
Wielu pacjentéw z kurczem pisarskim relacjonuje zmniejsze-
nie objawéw po zastosowaniu np. grubszego piora. Fizykote-
rapia moze mie¢ réwniez znaczenie w zapobieganiu skurczow
miesni. Jak dotad brakuje duzych randomizowanych badan
ocenigjacych skutecznos¢ tego rodzaju terapii.

LECZENIE FARMAKOLOGICZNE

Brakuje dowodéw z badan naukowych na skutecznos¢ do-
ustnego leczenia farmakologicznego dystonii. Mate badania
lekowe bez podwdjnie Slepej proby wykazaly skutecznosé le-
koéw antycholinergicznych, antagonistéw dopaminy, baklofe-
nu i benzodwuazepin. Leki doustne mogg by¢ stosowane
w mono- lub politerapii oraz jako leczenie wspomagajace
u pacjentow leczonych toksyna botulinowg lub chirurgicznie
glebokg stymulacja mozgu DBS (tabela). Toksyna botulinowa
aktualnie uwazana jest za lek pierwszego rzutu w wickszoSci
dystonii szyjnych i czaszkowych i moze by¢ stosowana w kur-
czu pisarskim 30

LEWODOPA

Pacjenci z dystonig zalezng od lewodopy (DYT5, DYT14)
odpowiadaja na leczenie matymi dawkami lewodopy. Lecze-
nie moze by¢ rozpoczynane w dawkach lewodopa/karbido-
pa: 100/10 mg lub 100/25 mg lub mniejszych. W niektorych
przypadkach dopiero dawki do 1000 mg na dobe moga by¢
skuteczne.?8 Skutecznos¢ leczenia moze by¢ znaczna i dlugo-
trwata bez wywotlania objawow niepozadanych lewodopy, ta-
kich jak fluktuacje ruchowe i dyskinezy. Z reguly nie ma
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potrzeby stosowania innych lekéw dopaminergicznych 3! Le-
wodopa jest rzadko uzywana w innych typach dystonii, ale
proba leczenia lewodopa powinna by¢ wykonana we wszyst-
kich przypadkach dystonii o wczesnym poczatku.

LEKI ANTYCHOLINERGICZNE

Brakuje danych z badai naukowych dotyczacych leczenia
dystonii lekami antycholinergicznymi. W dwoch badaniach
klasy III wykazano wigkszg skutecznos¢ triheksyfenidylu
w poréwnaniu z placebo w dtugotrwatym leczeniu pacjentéw
z uogodlniong lub segmentalng dystonig wieku dziecigce-
g0.30:3233 Badania otwarte wykazaly skutecznos¢ lekow
antycholinergicznych w dystonii miejscowej o p6Znym po-
czatku.3%35 Badanie retrospektywne pacjentéw z dystonig
o wezesnym i p6Zznym poczatku leczonych powoli zwigksza-
nymi dawkami lekoéw antycholinergicznych wykazaty ich sku-
tecznoS¢ u okoto 50% pacjentéw z dystonig szyjng o poznym
poczatku.3° Inne badania nie wykazuja réznic w stosowaniu
placebo i lekéw antycholinergicznych w dystonii szyjnej.3”
Praktyka kliniczna wykazuje jednak, ze leki antycholinergicz-
ne sg czesto lekami pierwszego rzutu w leczeniu dystonii
ogniskowej o péznym poczatku (najczesciej w dystonii szyj-
nej i kurczu pisarskim) oraz dystonii 0 wczesnym poczatku
nieodpowiadajacej na leczenie lewodopa. Gléwnym czynni-
kiem ograniczajgcym stosowanie tej grupy lekéw w dystonii
jest profil ich dziatan niepozadanych: uposledzenie czynnosci
poznawczych, zaburzenia widzenia (akomodacji), suchos¢
W jamie ustnej i zatrzymanie moczu. Leki te s3 szczegoOlnie Zle
tolerowane przez osoby starsze (powyzej 70 r.z.). Mlodsi pa-
cjenci generalnie lepiej tolerujg leki antycholinergiczne. Zale-
ca si¢ wlaczanie lekéw antycholinergicznych w malych
dawkach. W przypadku triheksyfenidylu powinno si¢ zaczy-
na¢ sie od dawki 1 mg, ktorg nalezy powoli zwickszac. Nie-
ktorzy pacjenci mogg wymagac dawek nawet do 60-100 mg
na dobe.?® Skutecznosc¢ innych lekéw antycholinergicznych
w leczeniu dystonii, takich ja difenhydramina i benzotropina,
jest stabo udokumentowana.

LEKI ANTYDOPAMINERGICZNE

Najskuteczniejszymi lekami antydopaminergicznymi s3 te,
ktore zmniejszaja ilos¢ dostepnej dopaminy, nie dziatajac
bezposrednio na receptory dopaminergiczne, i zwykle nie
wywotujg poznych dyskinez. Lekiem z tej grupy jest tetrabe-
nazyna, ktora ostatnio zostala dopuszczona i zaakceptowana
przez FDA w leczeniu objawéw plasawicy w chorobie Hun-
tingtona. Wykazano w malym kontrolowanym badaniu z po-
dwojnie Slepa proba skutecznosc tetrabenazyny u pacjentow
z dystonig pierwotng.® Diugotrwate retrospektywne badanie
wykazalo zmniejszenie objawow dystonii u 63% pacjentow,
ktére u 45% utrzymywato sie przez 29-31 miesiecy.?? Nie ob-
serwowano roznic w grupach pacjentéw z dystonig szyjna,
twarzowg czy tez uogolniong, prawdopodobnie ze wzgledu
na matg liczebnos¢ grup. Najwigksza skutecznos¢ terapeu-
tyczng tetrabenazyny obserwowano u pacjentéw z dystonia
polekowsg, u ktorych wystgpowalo znaczne zmniejszenie
objawow u 89% pacjentow, utrzymujace si¢ u 85% pacjentow
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do konca badania. Najczestszymi dziataniami niepozadanymi
stosowania tetrabenazyny byly: sennos¢, objawy parkinso-
nowskie, bezsennos¢, lek i akatyzje. Tetrabenazyna moze
rowniez indukowa¢ ostrg reakcje dystoniczng.*® Mimo
dopuszczenia do stosowania tetrabenazyny w Stanach Zjed-
noczonych, jej dostepnos¢ w aptekach jest znacznie ograni-
czona i lek musi by¢ zamawiany bezposrednio u producenta.
Leczenie zwykle zaczyna sie od dawek 25 mg na dobg i stop-
niowo zwigksza sie¢ w zaleznosci od tolerancji do dawki
200 mg. Innym lekiem zmniejszajacym ilos¢ dopaminy stoso-
wanym w leczeniu dystonii jest rezerpina, jakkolwiek braku-
je dowodow jej skutecznosci.

Leki blokujace receptory dopaminergiczne generalnie nie
sa zalecane w leczeniu dystonii, poniewaz czgsto indukuja
p6zne dyskinezy. Badania IV fazy z zastosowaniem haloperi-
dolu, pimozydu i risperidonu wykazaly objawowg skutecznos¢
w zmniejszeniu objawow dystonii, jednak leki te sg rzadko sto-
sowane. 142 Skutecznos¢ klozapiny wykazano w matym bada-
niu, jednak zastosowanie jej jest ograniczone ze wzgledu na
dziatania niepozadane, gléwnie agranulocytoze. 3

INNE LEKI

Baklofen, agonista receptora GABA, jest skuteczny u nie-
ktorych pacjentéw z dystonia ustno-zuchwowg i zwykle jest
stosowany jako doustny lek drugiego rzutu w przypadku nie-
skutecznosci triheksyfenidylu.3 Stosowane dawki moga
zwickszane do 80 mg na dob¢. Brakuje dowodoéw skuteczno-
§ci stosowania innych lekoéw miorelaksujacych, takich jak ty-
zanidyna czy benzapryna, w leczeniu dystonii. Dokanatlowe
podawanie baklofenu przy uzyciu pompy baklofenowej byto
skuteczne w pojedynczych przypadkach. 445 Wiekszos¢ ba-
dan byla prowadzona z udzialem matych grup chorych, glow-
nie u dzieci z pierwotnie uogolniong dystonia lub dystonia
wtorna w przebiegu moézgowego porazenia dziecigcego. Le-
ki miorelaksujace wydaja si¢ bardziej skuteczne u pacjentow
z dystonig z towarzyszacymi bolesnymi kurczami migsni i spa-
stycznoscia i moga by¢ rozwazane u pacjentéw, u ktorych le-
czenie lekami antycholinergicznymi i toksyng botulinowa
bylo nieskuteczne.*¢ Leki te podawane dokanatowo moga by¢
rowniez skuteczne w leczeniu stanu dystonicznego.*7:48 Daw-
ki stosowane w dystonii s3 zwykle wicksze niz te stosowane
w leczeniu spastycznosci. Dzialania niepozadane s3 czeste
i obejmuja: zaparcia, zaburzenia motoryki jelit, nietrzymanie
moczu i stolca, zaburzenia motoryki ciata, sennos¢, zakaze-
nia miejscowe oraz ztamanie/zagiecie cewnika.

Klonazepam moze by¢ skuteczny w leczeniu blefarospa-
zmu i dystonii z miokloniami.3®5! Analiza badafi otwartych
IV fazy wykazata skutecznosc klonazepamu u 23% pacjentow
z bleforospazmem i u 21% pacjentow z dystonig szyjng.>?
Klonazepam moze by¢ najskuteczniejszy w dystoniach
miejscowych jako leczenie wspomagajace, zmniejszajace bol
i wywotane emocjami nasilenie objawow u pacjentéw leczo-
nych toksyng botulinowa. Zwiekszanie dawek jest zwykle
ograniczone dzialaniem niepozadanym w postaci sedacji.
Inne benzodiazepiny rzadziej stosowane w leczeniu dystonii
to diazepam i lorazepam.
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Pojedyncze opisy przypadkow i mate badania kliniczne
ocenialy skutecznos¢ innych lekoéw m.in. lekéw przeciwpa-
daczkowych w leczeniu dystonii. Pojedyncze badanie
z podwojnie Slepa probg oceniajace skutecznos¢ kwasu wal-
proinowego w zespole Meige’a sugeruje korzystny wplyw je-
go stosowania, jednak mala liczebnos¢ grupy ogranicza jego
znaczenie.>® Karbamazepina i fenytoina moga by¢ skuteczne
w leczeniu napadowych kinezygennnych dyskinez.>* Zmniej-
szenie objaw6w zespotu Meige’a i dystonii uogoélnionej
opisywano w pojedynczych przypadkach stosowania
lewetiracetamu,>>%° jednak kolejne mate otwarte badania nie
wykazaly jego skutecznoSci u pacjentow z dystonig szyjng,
segmentarng i uogolniong.>”>8 W przypadku innych lekéw,
takich jak morfina, lit i meksyletyna, ktorych korzystny wplyw
w dystonii byt opisywany w badaniach matych grup lub w opi-
sach przypadkow, brakuje dowodoéw z badan naukowych na
ich skutecznos¢.

TOKSYNA BOTULINOWA

Od momentu dopuszczenia przez FDA do leczenia blefa-
rospazmu w 1989 roku i dystonii szyjnej w 2000 roku toksy-
na botulinowa szybko stala sie lekiem pierwszego wyboru
w leczeniu wigkszosci dystonii ogniskowych. Popularnos¢
toksyny botulinowej jest czgSciowo zwigzana z jej miejsco-
wym dzialaniem. Toksyna botulinowa hamuje uwalnianie ace-
tylocholiny z zakoficzen presynaptycznych w synapsach
nerwowo-mieSniowych w miejscu iniekcji, w miesniu, do kto-
rego zostala podana. Doswiadczenia kliniczne wskazuja na
stosunkowo niewielka liczbe ogoélnoustrojowych dziatan nie-
pozadanych toksyny botulinowej w odréznieniu od lekéw do-
ustnych. Wraz ze wzrostem zastosowan klinicznych toksyny
botulinowej w ciggu ostatnich lat zwigkszyla si¢ liczba opisy-
wanych dziatan niepozgdanych systemowych, poza miejscem
podania. Dziatania te zwigzane byly z zaburzeniami oddecho-
wymi, polykania i ogélnym ostabieniem miesni.> Doprowa-
dzito to do ponownego badania mechanizméw dzialania
toksyny botulinowej i jej wplywu na synapsy nerwowo-
-migSniowe poza miejscem podania leku. Badania na mode-
lach zwierzecych wykazaly, ze toksyna botulinowa moze dzia-
fa¢ bezposrednio na zakonczenia nerwowe w miejscu
podania i poza nim oraz posrednio na osrodkowy uktad ner-
wowy.°? Implikacje kliniczne wynikajace z cytowanych badan
nie sg jednoznaczne, poniewaz opisywane dzialania niepoza-
dane nie musza by¢ zwigzane z podaniem leku. Aktualne za-
lecenia FDA dotyczace stosowania toksyny botulinowej
nakazuja oznaczenie preparatow informacja o mozliwym
og6lnym dzialaniu leku oraz informowaniu pacjentéw przez
lekarzy zalecajgcych toksyne o jej mozliwych ogdlnoustrojo-
wych objawach niepozadanych.®! Aktualnie FDA zatwierdzito
stosowanie preparatow toksyny botulinowej typu A (BoNTBA
Botox™) w blefarospazmie, w dystonii szyjnej zatwierdzono
stosowanie Botoxu™ i toksyny botulinowej typu B (BoNTB,
Myobloc™) oraz od 2009 r. innej postaci toksyny botulinowej
typu A (BoNTA, Dysport™).

W dystonii szyjnej badania kontrolowane i otwarte wykaza-
ty skutecznos¢ toksyny botulinowej w zmniejszeniu ruchow
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mimowolnych i bolu u 90% pacjentéw.°%3 Potencjalne dzia-
tania niepozadane to: dysfagia, ostabienie szyi, zmiana barwy
glosu, suchos¢ w jamie ustnej oraz b6l w miejscu podania
leku. Kontrolowane placebo badanie z podwojnie Slepa proba
z zastosowaniem Botoxu™ w dawkach od 140 do 165 j.
u 55 pacjentéw z dystonia szyjna w 3-miesi¢cznej obserwacji
wykazaly znaczaca poprawe ruchomosci szyi oraz zmniejsze-
nie bolu.** Kolejne badania wykazaty podobng skutecznosé
toksyny botulinowej typu A i B.%> Kontrolowane placebo
badanie z podwdjnie Slepa proba oceniajace rézne dawki
Myoblocu™ (2500, 5000 i 10 000 j.) u 109 pacjentéw wykaza-
ty wigkszg skutecznos¢ kazdej z dawek w poréwnaniu z pla-
cebo. W grupie otrzymujacej najwickszg dawke poprawe
obserwowano w 77% przypadkow.°® Inne badanie oceniaja-
ce skutecznos¢ réznych dawek Dysportu™ (250, 5001 1000 j.)
w poréwnaniu z placebo u 75 pacjentéw wykazalo poprawe
w 25130% w dwoch najwiekszych dawkach, jednak w grupie
otrzymujacej najwicksza dawke leku czesciej obserwowano
dziatania niepozadane: ostabienie szyi i trudnosci z potyka-
niem.%” Por6wnanie Botoxu™ i Myoblocu™ u 139 pacjentow
w randomizowanym badaniu z podwdjnie Slepa proba i gru-
pami réwnoleglymi, w ktérej oceniano nasilenie dystonii za
pomocy skali z Toronto (Toronto western torticollis rating
scale, TWSTRS), wykazalo podobna skutecznos¢ po 4 tygo-
dniach, ale nieznacznie diuzsze dzialanie toksyny typu A
w poréwnaniu z toksyna botulinows typu B (odpowiednio
14 vs 12,1 tygodnia).®® Zaburzenia polykania, suchos¢ w jamie
ustnej i nasilenie zaparc byly wigksze przy stosowaniu toksy-
ny typu B.

Przeprowadzono kilka kontrolowanych placebo badan
z podwojnie Slepa préba oceniajacych skutecznosé toksyny
botulinowej w leczeniu blefarospazmu. Autorzy analizy bazy
Cochrane opublikowanych badan uznali jednak, ze brakuje
wiarygodnych randomizowanych badan potwierdzajacych
uzycie toksyny botulinowej w blefarospoazmie.® Mate kon-
trolowane placebo badanie i badania otwarte wykazaly sku-
tecznos¢ toksyny botulinowej w leczeniu bolesnego kurczu
powiek. Badanie z podwojnie Slepg proba z udziatem 12 pa-
cjentéw wykazalo brak odpowiedzi na placebo i poprawe
o0 72% wyniku skali nasilenia dystonii po zastosowaniu
Botoxu™.%2 Wyniki dodatkowych badan zmienily rekomen-
dacje dotyczace preferowanych miejsc podania toksyny
i miejsc, ktére nalezy unikac¢. Potencjalne dzialania niepozada-
ne obejmujg: suchos¢ oka, opadniecie powieki i podwojne
widzenie. Retrospektywne badanie z udziatem 25 pacjentéw
poréwnujace podanie przed tarczke powieki i przed przegro-
de powieki wykazaty, ze podanie przed tarczke charakteryzu-
je si¢ wigkszg skutecznoscig (97 vs 90%), dluzszym czasem
utrzymywania si¢ skutecznosci leczenia (11,4 vs 8,2 tygodnia)
oraz mniejszg liczba dziatan niepozadanych (13 vs 16%) w po-
réwnaniu z podaniem przed przegrode powieki.”” Wyniki in-
nych badan potwierdzaja wyzszoS¢ podania przez tarczke
powieki.”! Jedng z czestych przyczyn braku skutecznosci le-
czenia przy stosowaniu toksyny botulinowej jest nieprawidto-
we rozpoznanie apraksji powiek jako kurczu powiek lub
wspOlistnienie obu choréb.”!
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Skutecznos¢ stosowania toksyny botulinowej typu A w le-
czeniu kurczu pisarskiego zostata wykazana w dwoch rando-
mizowanych, kontrolowanych placebo badaniach I klasy.”?
W jednym z badan z udziatem 40 pacjentéw wykazano popra-
we u 70% chorych stosujacych Botox. Poprawa utrzymywata
sie w czasie trwania badania (12 miesigcy). W grupie pacjen-
tow leczonych placebo poprawe objawow zgtaszato 31,6% pa-
cjentéw.”? Zglaszane dziatania niepozadane to oslabienie
miesni, do ktérych podawany jest lek, i bl w miejscu poda-
nia. Opublikowano jedno badanie klasy I dotyczace stosowa-
nia toksyny botulinowej w leczeniu napadowej dysfonii.”*
Badanie objeto jedynie pacjentow z napadowg dysfonig typu
przywodzeniowego. Skutecznos¢ leczenia oceniana byta wi-
zualnie we wziernikowaniu krtani, na podstawie nasilenia ob-
jawow klinicznych oraz samooceny pacjenta.” Brakuje badan
I klasy oceniajgcych skutecznos¢ stosowania toksyny botuli-
nowej w leczeniu dystonii twarzowo-zuchwowej. Nieliczne
badania z udzialem matych grup chorych i opisy przypadkow
wskazujg na skutecznos¢ leczenia toksyng botulinowa tej
postaci dystonii oraz zespotu Meige’a. Opis czterech przy-
padkéw dystonii ustno-zuchwowej z zajeciem miesnia skrzy-
dlatego bocznego wykazal skuteczno$¢ podania toksyny
botulinowej ze zmniejszeniem spontanicznej aktywnosci mie-
$nia w badaniu EMG z nast¢powym zmniejszeniem dysfunk-
cji narzadu zucia w 3 1 9 miesigcu leczenia.”®

Poniewaz brakuje wystarczajacych dowodow skutecznosci
toksyny botulinowej w leczeniu dystonii ustno-zuchwowych,
zwykle jest to leczenie drugiego rzutu po zastosowaniu le-
kéw doustnych. W przypadku innych dystonii jest to jednak
czesto lek pierwszego rzutu. Pacjenci zgtaszaja zwykle dugo-
trwaly efekt kliniczny i poprawe jakosci zycia, dlatego mimo
przedstawionych w tym podrozdziale uwag leczenie toksyna
botulinowg jest skuteczne i bezpieczne.””’8 Opornos¢ na le-
czenie toksyna zwigzana z produkcja przeciwcial zostala
znacznie zmniejszona po wprowadzeniu na rynek prepara-
tow zawierajacych mniejsze ilosci biatka toksyny.”® Toksyna
zaczyna dziala¢ zwykle nastepnego dnia lub do dwéch tygo-
dni od podania, a efekt utrzymuje si¢ do 3-4 miesiecy. Stoso-
wane dawki sa rézne w zaleznosci od migsnia i nie sg
poréwnywalne w réznych preparatach handlowych i typach
toksyny botulinowe;j.

LECZENIE CHIRURGICZNE

Leczenie chirurgiczne jest zwykle zarezerwowane dla
ciezkich i opornych na leczenie farmakologiczne dystonii.
Stosuje si¢ zarowno obwodowg denerwacj¢ miesni i/lub prze-
cigcie/nadcigcie (miotomia) migsni w dystonii szyjnej oraz
gleboka stymulacje mozgu (czeSci wewnetrznej gatki blade;j,
GPi) w przypadku dystonii uogoélnionych, szyjnych i innych
dystoni segmentarnych lub ogniskowych.

OBWODOWA DENERWACJA MIESNI | MIOTOMIA

Leczenie dystonii szyjnej metodami chirurgicznymi stato
sie znacznie mniej powszechne po wprowadzeniu leczenia
toksyna botulinowa. Obecnie leczenie chirurgiczne zarezer-
wowane jest dla przypadkéw nieodpowiadajacych na lecze-
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nie toksynga. Procedury stosowane w leczeniu chirurgicznym
dystonii szyjnej obejmuja: przednie przeciecie szyjnych ko-
rzeni nerwowych, tylne przeciecie nerwu dodatkowego
z miotomig lub bez niej, mikrochirgiczne uszkodzenie ko-
rzeniowej czeSci nerwu dodatkowego. Brakuje kontrolowa-
nych badan poréwnujacych skutecznos¢ wymienionych
technik operacyjnych. W ostatnich latach tylne przecigcie
galezi taczacych wspotczulnych (ramizektomia) korzeni
C1-C6 bylo najczesciej stosowang technika operacyjng, po
tym jak w badaniach Bertranda i wsp.8? wykazano duzg sku-
tecznos¢ tej metody w wybiérczym odnerwieniu migsni
aktywnych w dystonii szyjnej.8! Retrospektywne badanie
z udziatem 162 pacjentéw wykazato umiarkowang do znacz-
nej poprawe ruchomosci glowy u 77% pacjentéw po 3 mie-
sigcach od zabiegu, poprawa oceniana byla za pomoca
klinicznej skali poprawy. Badanie prospektywne z udziatem
31 pacjentéw wykazato funkcjonalnie istotng poprawe
w skali dystonii TWSTRS u 68% pacjentéw po 12 miesigcach
od zabiegu.®3 Niestety jedynie 1/3 pacjentéw uczestnicza-
cych w tym badaniu mogto zmniejszy¢ dawki lekow doust-
nych i u okoto potowy chorych nadal stosowano toksyne
botulinowa. Najczestszymi dziataniami niepozgdanymi byly
zaburzenia czucia w zakresie unerwienia skérnego uszko-
dzonych korzeni nerwowych oraz tagodne zaburzenia
potykania. Powiklania dotyczyly rowniez niecalkowitej rein-
nerwacji miesni, zwlaszcza migSnia mostkowo-obojczyko-
wo-sutkowego, a u trzech os6b rozwinely si¢ objawy
dystonii w innych dotychczas nie zajetych mig$niach.
Pacjenci pierwotnie niewrazliwi na leczenie toksyng botuli-
nowg odpowiadali gorzej na leczenie chirurgiczne w porow-
naniu z chorymi, u ktérych opornosé na toksyne rozwineta
si¢ po jakim$ czasie. Prawdopodobnie bylo to zwigzane
z bardziej ograniczonymi ruchami gtowy i utrwalona niepra-
widlowa pozycja glowy u 0séb z dystonig pierwotnie nie-
wrazliwg na leczenie toksyng botulinows. Drzenie glowy nie
poddawato si¢ leczeniu chirurgicznemu prawdopodobnie
ze wzgledu na zajecie wigkszych grup migsniowych. Obser-
wagcje te skltonity autoréw do uznania drzenia gtowy i ogra-
niczenia ruchéw glowy za wzgledne przeciwwskazania do
leczenia chirurgicznego.

Leczenie chirurgiczne obwodowego uktadu nerwowego
innych dystonii ogniskowych: miotomia dzwigacza gornej po-
wieki w blefarospazmie oraz przecig¢cie nerwu krtaniowego
zwrotnego w napadowej dysfonii ma ograniczone zastosowa-
nie ze wzgledu na wprowadzenie toksyny botulinowej. Nadal
jednak moze by¢ rozwazane jako opcja lecznicza w przypad-
kach znacznie nasilonych i lekoopornych dystonii.

GLEBOKA STYMULACJA MOZGU

Pallidotomia i talamotomia s3 skutecznymi metodami le-
czenia dystonii, jednak ze wzgledu na mniejszg liczb¢ powi-
ktan i mozliwos¢ modyfikacji parametrow stymulacji gleboka
stymulacja czeSci wewnetrznej gatki bladej (deep brain
stimulation, DBS) stata si¢ metoda z wyboru leczenia chirur-
gicznego dystonii. Stymulacja gatki bladej prawdopodobnie
przerywa nieprawidtowy przeplyw informacji ruchowej przez

Neurologia po Dyplomie ® Tom 5 Nr 6 2010

www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie


http://www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie

CHOROBY UKtADU POZAPIRAMIDOWEGO

Wyzwania terapeutyczne w leczeniu dystonii

uklad jader podstawy, jednak doktadny mechanizm dziatania
DBS nie jest znany.3* W prospektywnym badaniu z udzialem
22 pacjentow z pierwotnie uogolniong dystonia obserwowa-
no zmniejszenie objawow dystonii ocenianych w skali dysto-
nii Burke’a-Fahna-Marsden (BFMS) o 51% po 12 miesiacach
od wszczepienia uktadu stymulujacego.®> U siedmiu pacjen-
téw z tonicznymi hiperkinetycznymi ruchami przed operacja
wykazano poprawe¢ o ponad 75% w skali BEMS po roku
stymulacji. U niektorych pacjentow maksymalny wptyw kli-
niczny zostat osiagniety dopiero po 3-6 miesigcach. U tych
pacjentow 3-letnia obserwacja wykazata utrzymywanie si¢ ko-
rzystnego dziatania stymulacji i zmniejszenie wynikow w ska-
li dystonii 0 58%. Poprawa jakosci zycia oceniana przy uzyciu
kwestionariusza SF-36 utrzymywata sie rowniez po roku.5
Czes¢ badan dotyczyla czynnikéw prognostycznych dobrej
odpowiedzi na glebokg stymulacje mézgu w dystonii. Bada-
nia te wykazaly, ze czas trwania choroby ma niekorzystny
wplyw na skutecznos¢ terapii DBS,®” podczas gdy genotyp
DYT1 wiaze si¢ z dobra odpowiedzig na leczenie stymulacyj-
ne.358889 pacjenci z dystonig fazowsa odpowiadajg lepiej na
leczenie niz pacjenci z tonicznymi skurczami miesni.®
Kolejne badanie z podwojnie Slepg proba i trzymiesiecz-
nym okresem symulowanej stymulacji byto przeprowadzone
u pacjentow z dystonig pierwotnie uogolniong i segementar-
na. Szesnastu z 40 pacjentow mialo dystoni¢ segmentarng do-
tyczaca odcinka szyjnego oraz tutowia, koriczyny lub twarzy 2
Wynik skali BFMS poprawil si¢ srednio o 15,8 punktu w gru-
pie pacjentéw stymulowanych w poréwnaniu z 1,6 punktu
w grupie stymulacji symulowanej. Wyniki te odpowiadaly
zmniejszeniu o 37,5% niepelnosprawnosci u pacjentow leczo-
nych aktywnie, w grupie leczonej stymulacja placebo popra-
we oceniono na 8,3%. W dalszej czeSci badania, w ktorej
wszyscy pacjenci byli stymulowani, pacjenci z grupy poprzed-
nio stymulowanej placebo wykazywali poprawe wynikow
w skali dystonii Srednio o 12 punktéw. Nie stwierdzano istot-
nych réznic w poprawie objawoéw dystonicznych miedzy
pacjentami z dystonig uogolniong a segmentarng po 6 miesig-
cach. Badanie prospektywne 10 pacjentéw z dystonia seg-
mentarna obejmujaca szyje wykazalo Srednia poprawe
wynikow skali BEMS o 60% po 18 miesigcach. Odpowiadato
to poprawie jakosci zycia ocenianej skalg SF-36 0 51%.71 Ko-
lejne badanie z udzialem 11 pacjentéw z dystonig segmentar-
na wykazalo objawowa wigksza poprawe po 3 latach
stymulacji w poréwnaniu z poprawg obserwowang po 6 mie-
sigcach (zmniejszenie wynikéw w BEMS o 61 vs 38%).92
Inne badania wykazaly skutecznos¢ stymulacji wewnetrz-
nej czesci gatki bladej w dystonii szyjnej.?>?> Prospektywne
pojedynczo zaSlepione wieloosrodkowe badanie, w kto-
rym oceniano skuteczno$¢ obustronnej stymulacji GPi
u 10 pacjentéw z lekooporng dystonig szyjng, wykazato zna-
czaca poprawe wynikow w skali TWSTRS, zmniejszenie bolu
i niepetnosprawnosci po 12 miesigcach stymulacji.? Pierwot-
nie uogolniona dystonia, segmentarna oraz dystonia szyjna
sg gléwnymi wskazaniami do stymulacji gatki bladej GPi, jed-
nak w ostatnim czasie ukazaly si¢ wyniki badan sugerujace, ze
ta metoda leczenia moze by¢ rowniez skuteczna w dystoniach
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polekowych oraz zespotach dystonii plus (choreoatetoza)
w przebiegu mézgowego porazenia dzieciecego.”®

Podsumowanie

Dystonie s3 heterogenna grupg choréb uktadu ruchu z bo-
gatg i zréznicowang symptomatologia kliniczng. Mimo kilku
dostepnych opgji terapeutycznych leczenie dystonii jest nadal
wyzwaniem dla Kklinicysty i czgsto wymaga poszukiwan
wlasciwego sposobu leczenia, niekiedy skojarzonego, kto-
rego celem jest nie tylko zmniejszenie objawow choroby, ale
i poprawa ruchomosci. Wasciwe rozpoznanie i klasyfikacja
typu dystonii jest kluczowa do wyboru najlepszej metody le-
czenia dla danego pacjenta. Wybierajac opcje leczniczg nale-
7y rowniez bra¢ pod uwage wplyw leczenia na jakos¢ zycia
oraz choroby wspotistniejace, takie jak zaburzenia poznaw-
cze czy depresja. Leczenie pacjentéw z dystonia przy
uwzglednieniu ogélnych wytycznych powinno by¢ maksymal-
nie zindywidualizowane.

Artykut z Neurologic Clinics of North America (Volume 28, Number 4, Pages 927-940,
July 2010, Ninith Kartha, MD) jest publikowany za zgoda Elsevier Inc., New York, New
York, USA. Ttumaczenie Medical Tribune Polska. Ani autorzy, licencjonodawca, Elsevier
Inc., i wydawca, Medical Tribune Polska, nie gwarantuja ani nie odnosza sig do jakosci
i wartosci reklamowanych produktéw i ustug, ani stanowiska reprezentowanego przez
reklamodawcow.
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ystonia to zaburzenie wzglednie rzadko omawiane

w piSmiennictwie medycznym. Nie jest ona po-

wszechnie znana, takze w Srodowisku neurologow,
ze wzgledu na niezbyt czeste jej wystepowanie, brak zrozu-
mienia patofizjologii tego zaburzenia oraz niewielki zakres
mozliwosci terapeutycznych.

W 2010 r. ukazata si¢ aktualizacja wytycznych European
Federation of Neurological Societies (EFNS) z 2006 r., od-
noszacych si¢ do rozpoznawania i leczenia dystonii pier-
wotnych,! w ktérej przedstawiono klasyfikacje dystonii oraz
zalecenia dotyczace terapii dystonii idiopatycznych. Zale-
cenia omawiajg niewiele sposob6w leczenia, poniewaz bra-
kuje odpowiedniej liczby badan umozliwiajgcych ocene
zastosowanej terapii w tym schorzeniu.

Obecnie obserwuje si¢ natomiast duzy post¢p w diagno-
styce dystonii. Stopniowo w kolejnych postaciach rozpo-
znaje si¢ swoisty defekt genetyczny (zalecenia EFNS
dotyczace diagnostyki genetycznej znajduja si¢ w osobnym
dokumencie?).

Autor komentowanego artykutu opisuje klasyfikacje dys-
tonii (uwzgledniajac takze nowe wyniki badan genetycz-
nych). W celu ulatwienia lektury podaje¢ uproszczona
klasyfikacje dystonii:!

1. Podzial w zaleznosci od etiologii:

* pierwotne (odosobnione, pierwotne plus, napadowe),

* w przebiegu dziedzicznych zespotéw zwyrodnienio-
wych,
* wtorne.
2. Podziat w zaleznosci od wieku zachorowania:
* 0 wczesnym poczatku,
* 0 p6znym poczatku.
3. Podzial w zaleznoSci od zakresu anatomicznego:
* ogniskowa,
* segmentowa,
* wieloogniskowa,
* uogoblniona,
* potowicza.

W komentowanym artykule zostaly oméwione aktualne
mozliwosci terapeutyczne: stosowanie lewodopy, lekow an-
tycholinergicznych, antydopaminergicznych, baklofenu
i klonazepamu. Opisano stosowanie toksyny botulinowej,
leczenie operacyjne dystonii szyjnej (selektywne odnerwie-
nie obwodowe, wycigcie czgsci migsni) oraz zabiegi glebo-
kiej stymulacji mozgu, szczegdtowo podajac zasady oraz
wskazujac objawy niepozadane i mozliwosci powiklan.
W leczeniu dystonii waznym lekiem o udowodnionym dzia-
taniu jest niewatpliwie toksyna botulinowa. Stosowanie jej
wymaga jednak od lekarza znajomosci rodzajow botuliny
i metod podawania.’

W zaleceniach EFNS! uwzgledniano stosowanie fizjo-
terapii i rehabilitacji w leczeniu dystonii, a zwlaszcza
przezskornej stymulacji nerwéw unerwiajacych zginacze
przedramienia w leczeniu kurczu pisarskiego (o czym nie
wspominajg autorzy komentowanego artykutu).

W omawianym artykule, a takze we wspomnianych
wytycznych EFNS, nie omOwiono postepowania w stanie
dystonicznym. Polega on na ustawicznych, uogélnionych
skurczach migsni, zazwyczaj u chorych z juz rozpoznana
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dystonig.* Stan ten moze by¢ wywotany zaburzeniami ogol-
noustrojowymi, takimi jak hipertermia lub odwodnienie,
i niestety moze by¢ oporny na leczenie cholinolitykami,
baklofenem, benzodiazepinami lub lekami obnizajacymi
stezenie dopaminy w zakorniczeniach nerwowych. Czesto
w takich przypadkach konieczne jest zastosowanie sedacji
izwiotczenia na oddziale intensywnej terapii. Ostra dystonia
krtaniowa jest szczeg6lng postacia dystonii, obejmujaca fal-
dy glosowe lub migsnie krtani, ktéra moze powodowac
ostra obturacje gérnych drég oddechowych. Moze wysta-
pic¢ jako powiktanie stosowania neuroleptykow, nawet przy
matych dawkach. Autorzy jednej z prac? podaja, ze dozylne
stosowanie difenylhydraminy moze by¢ leczeniem ratuja-
cym zycie (wskazowka dobrej praktyki lekarskiej).
Uzupetieniem omawianego tematu moze by¢ zacyto-
wanie hipotezy, ze podlozem neurofizjologicznym wyste-
powania dystonii jest genetyczna utrata hamujacych
interneuronéw w prazkowiu, co w potaczeniu z innymi

czynnikami moze przejawiac si¢ wystgpowaniem zaburzen
ruchowych.>

Proponuj¢ Panistwu zapoznanie si¢ z komentowanym ar-
tykutem w celu uaktualnienia i poszerzenia wiedzy o tera-
pii dystonii idiopatycznej.
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