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Oversiktsartikkel

Cervikal dystoni - diaghostikk og behandling

Sammendrag

Bakgrunn. Cervikal dystoni er en fokal
dystoni i nakkemusklene, med repe-
terte, ufrivillige hodebevegelser og
ledsagende utvikling av feilstilling

og smerter. Det er viktig & erkjenne

og diagnostisere denne sykdommen
fordi effektiv behandling er tilgjengelig.

Materiale og metode. Artikkelen byg-
ger pé sgk i Medline samt egen klinisk
erfaring og forskning.

Resultater og fortolkning. Diagnosen
cervikal dystoni baseres pa typiske
symptomer og funn. Dette er oftest en
primarsykdom, uten kjent &rsak, men
kan ogsa ses sekundaert til andre nev-
rologiske sykdommer. De ufrivillige
hodebevegelsene er ved sykdomsdebu-
ten ofte milde, inkonstante og kun til
stede ved aktivitet, men blir etter hvert
i regelen konstante. Dystone bevegel-
ser har et spasmodisk preg, er ofte
stereotype i utforming og repeteres
etter et bestemt mgnster. Hyppigst ses
hodedreining (torticollis), men sidebgy-
ning (laterocolis), ekstensjon (retrocol-
lis) eller fleksjon (anterocollis) av nak-
ken ses ogsa. Nakkebevegeligheten er
ofte nedsatt. Involvert muskulatur kan
palperes som hyperaktiv, hypertrofisk
og gm.

Farstevalgsbehandling er injeksjo-
ner med botulinumtoksin i de invol-
verte nakkemusklene. Dette er effektivt
og trygt. Studier viser at behandlingen
fortsatt er virkningsfull og gir god
helserelatert livskvalitet hos majorite-
ten av pasienter ogsa etter mange ar.
Hos de relativt fa med medikamentelt
intraktabel cervikal dystoni bgr dyp
hjernestimulering vurderes.
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Ved cervikal dystoni rammes nakkemusk-
lene av ufrivillige kontraksjoner som leder
til repeterte hodebevegelser. Tilstanden fo-
rer ofte til skjevstilling av hodet og smerter.
Ubehandlet forer cervikal dystoni gjerne til
arbeidsuferhet, sosial isolasjon og redusert
livskvalitet. Fordi det finnes effektiv be-
handling for denne sykdommen, er det svart
viktig at leger kjenner til den.

Cervikal dystoni er den vanligste formen
for primar/idiopatisk dystoni, med en esti-
mert prevalens i Norge pa 13 per 100 000
(1). Median debutalder er 40 ar, og 60—65 %
av pasientene er kvinner. Ved primar cervi-
kal dystoni er arsaken ukjent, men familier
opphopning har vert pévist i omkring
10—15% av tilfellene (2). Bade i en nord-
tysk familie med fokal cervikal dystoni og i
en stor italiensk familie med kranio-cerviko-
brakial dystoni har man identifisert endring
i bestemte genloci hos de affiserte familie-
medlemmene pa henholdsvis kromosom 18
(3) og kromosom 1 (4). Disse forandringene
er imidlertid ikke gjenfunnet i andre euro-
peiske familier med cervikal dystoni (5). |
sveert sjeldne tilfeller har fokal cervikal dys-
toni veert beskrevet hos pasienter som har
DYTI1-mutasjonen pad kromosom 9, som
vanligvis gir generalisert dystoni (6). Selv
hos pasienter med klar familizer opphopning
av fokal dystoni vil derfor den genetiske ba-
sis for dette i regelen veere ukjent.

Cervikal dystoni kan oppstd symptoma-
tisk/sekundeert til andre nevrologiske syk-
dommer som multippel sklerose og Parkin-
sons sykdom, etter iskemisk, anoksisk eller
traumatisk hjerneskade og som bivirkning av
medikamenter. I slike tilfeller pévises hyp-
pigst strukturelle lesjoner i basalgangliene i
hjernen, oftest i putamen eller globus palli-
dus (7). Hos enkelte har det ogsé veert pavist
lesjoner i lillehjernen og i den cervikale de-
len av ryggmargen. Patofysiologien ved dys-
toni er for det meste fortsatt ukjent, men nev-
rofysiologiske studier bdde i dyremodeller
og hos pasienter indikerer at redusert inhibi-
sjon i den sensorimotoriske integrasjonen av
bevegelser pa flere nivder av sentralnerve-
systemet spiller en viktig rolle (8).

Normal kontroll av hodebevegelse avhen-
ger av samspillet mellom mer enn 20 par nak-

kemuskler som forbinder hodet, nakkevirvel-
soylen og skulderbuen. Béde voluntare og re-
flektoriske hodebevegelser er viktige for at vi
skal kunne orientere oss i rommet og samtidig
holde kroppen i balanse. Hodebevegelsene
skjer i tre plan: sagittalplanet (fleksjon/eks-
tensjon), frontalplanet (sidefleksjon) og aksi-
alplanet (rotasjon). Ved cervikal dystoni kan
de ufrivillige hodebevegelsene derfor ha fol-
gende komponenter: rotasjon (torticollis),
sidefleksjon (laterocollis), fleksjon (antero-
collis) og ekstensjon (retrocollis). I tillegg ses
hyppig elevasjon og/eller fremoverfering av
skulderen. Tabell 1 gir en oversikt over de
viktigste nakkemusklene som er involvert ved
cervikal dystoni.

I denne artikkelen gjennomgés typiske
symptomer og funn, aktuelle differensial-
diagnoser samt behandling av tilstanden.

Materiale og metode

Artikkelen bygger pd sek i Medline (data-
basene PubMed og Ovid, sekeord cervikal
dystoni/dystoni/behandling/botulinumtoksin-
behandling/deep brain stimulation) og et
personlig litteraturarkiv bygd opp i forbin-
delse med egen klinisk forskning/ doktorav-
handling pa sykdommen (9). I utvalget av
grunnlagsmateriale er det lagt vekt pa godt
gjennomforte, storre kliniske studier og
oversiktsartikler forfattet av sentrale fors-
kere innen feltet. I tillegg er artikkelen basert
pa omfattende klinisk erfaring i diagnostikk
og behandling av cervikal dystoni.

Diagnostikk

Kliniske symptomer og funn
Debutsymptomet ved cervikal dystoni er ofte
bare en folelse av stivhet i nakken som etter-
folges av svak og intermitterende tendens til
ufrivillig bevegelse av hodet i bestemte situa-
sjoner (stress, gange, annen aktivitet). Grad-
vis blir bevegelsene hyppigere og mer inten-
se og det blir vanskeligere & holde hodet i

Hovedbudskap

m Pasienter med cervikal dystoni har
ufrivillige hodebevegelser og ofte
skjevstilling av hodet

m Diagnosen er klinisk og baseres pa
typisk sykehistorie, symptomer og funn

m Botulinumtoksininjeksjoner i involvert
muskulatur er effektiv og trygg behand-
ling, ogsa pa lang sikt
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neytral stilling. Ofte vil det da allerede fore-
ligge en viss skjevstilling av nakken, og det
kan vere vanskelig eller umulig & bevege
hodet i motsatt retning av denne. Omkring tre
firedeler av pasientene er plaget av smerter i
den affiserte muskulaturen.

Dystone bevegelser har typisk en stereo-
typ utforming. De dystone muskelkontrak-
sjonene opprettholdes en stund ved maksi-
mal intensitet for de slipper. Bevegelsene
har det vi kaller et spasmodisk (spasmelik-
nende) preg og gjentas etter et bestemt
menster. Opptredenen og intensiteten i beve-
gelsene varierer ofte med situasjonen pa-
sienten befinner seg i eller aktiviteten ved-
kommende driver. Fysisk aktivitet generelt,
psykisk og fysisk stress og sosial oppmerk-
somhet vil ofte forverre tilstanden, mens
avslapning, rolige omgivelser og stette til
hodet bedrer. Intensiteten av de ufrivillige
hodebevegelsene kan ogsa reduseres ved at
pasienten bererer kinn, hake eller bakhode
med hénden, et sakalt sensorisk triks. Ofte
vil intensiteten reduseres allerede nar armen
loftes opp, dette kalles «geste antagoniste.

I en studie med 300 pasienter med cervi-
kal dystoni hadde 66 % ufrivillige hodebe-
vegelser i mer enn ett plan, og 82 % hadde
torticollis, 42 % laterocollis, 29 % retrocollis
og 25 % anterocollis (10). Dyston hodetre-
mor ble observert hos 60 %. Hodetremor ved
dystoni ses oftest som en nei-bevegelse av
hodet, men kan ogsa ses som en ja-bevegelse
eller som en blanding av de to.

Hos omkring en tredel av pasientene vil cer-
vikal dystoni opptre som ledd i en segmental
dystoni. Dystone bevegelser ses da foruten i
nakken ogsé i en eller to nrliggende kropps-
regioner, som ansikt (blefarospasme, orofacio-
mandibuler dystoni), larynx (spasmodisk
dysfoni), overekstremiteter (skrivekrampe,
annen hand-/armdystoni) eller truncus.

Hvordan stille diagnosen?

Diagnosen er primert basert pa gjenkjennel-
se av typiske symptomer og funn ved klinisk
undersokelse. Det er svert viktig & vere
oppmerksom pa at symptomene varierer fra
situasjon til situasjon, noe som ikke gir
grunn til 4 tvile p4 at tilstanden er reell.

Ved klinisk undersegkelse ber de ufrivilli-
ge bevegelsene observeres bade i ro og ved
aktivering av kroppen, som ved ulike tester
av motorikken i armer og bein, bade i sit-
tende og stdende stilling og ved gange. Be-
vegelsesmeonsteret analyseres og de invol-
verte muskler identifiseres og palperes.
Disse musklene vil ofte kunne palperes som
hypertrofiske. Aktive bevegelsesutslag i
nakken ber testes i sittende stilling og vil
typisk vere redusert i motsatt retning av den
mest aktive ufrivillige bevegelsen. Passive
utslag testes i liggende stilling. De ufrivil-
lige muskelkontraksjonene vil da ofte vaere
betydelig redusert og den passive bevegelig-
heten kan vaere helt normal.

Klinisk erfaring vil veere viktig for 4 kunne
skille dystone bevegelser fra andre ufrivillige
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bevegelser som tremor, koreatiske bevegel-
ser, myoklonus og tics samt vurdere om pa-
sienten har tegn til dystoni i kroppen for ov-
rig. Dette krever ofte ikke bare nevrologisk
ekspertise, men spesialkompetanse innen
nevrologiske bevegelsesforstyrrelser. Det
viktigste allmennleger og andre ikke-nevro-
loger kan gjore er & erkjenne at pasienten har
en tilstand med ufrivillige hodebevegelser/
skjevstilling i nakken og henvise vedkom-
mende til nevrologisk spesialavdeling. Nev-
rologen ber gjore en fullstendig klinisk nev-
rologisk status, som ved primer cervikal
dystoni vil veere normal utover de ovenforbe-
skrevne typiske funn. Man ber neye observe-
re om det er tegn til dystoni ogsd i andre
kroppsregioner. Ved andre nevrologiske funn
enn dystoni ber sekundzer dystoni mistenkes.

Det finnes ingen supplerende undersokel-
ser som kan bekrefte diagnosen cervikal
dystoni. Noen supplerende undersgkelser
bar likevel utfores for & utelukke annen un-
derliggende sykdom. Magnettomografi av
hode/hjerne og cervikalavsnittet av colum-
na/medulla spinalis ber alltid gjeres samt en
bred generell blodprevescreening. Omfan-
get av utredning utover dette avhenger av om
debutalder, sykdomsutvikling og sykdoms-
forlap er typisk for primeer cervikal dystoni,
om det dreier seg om en ren fokal cervikal
dystoni eller om den er del av en mer omfat-
tende dystoni, og om det er ledsagende nev-
rologiske symptomer og funn som gir mis-
tanke om sekunder dystoni. Aktuelle under-
sokelser er angitt i ramme 1.

Differensialdiagnoser

Den vanligste nevrologiske bevegelsesfor-
styrrelsen som kan forveksles med cervikal
dystoni, er hodetremor som ledd i en essensi-
ell tremor. Dyston hodetremor vil ofte vere
mer uregelmessig i amplitude, mer urytmisk
og ha en mer tydelig overvekt mot den ene si-
den enn essensiell hodetremor. Ledsagende
tremor i overekstremiteter, som nesten alltid
ses sammen med essensiell hodetremor, kan
ogsa ses ved dystoni, men vil da oftere veere
unilateral. Motoriske tics rammer som regel
ansiktsmusklene og i liten grad nakkemusk-
lene. Tics kan undertrykkes av pasienten, og
vedkommende vil ofte fole mindre indre
spenning etter at bevegelsen er utfort. Dette
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Ramme 1

Aktuelle undersgkelser
ved utredning av cervikal dystoni

Obligatorisk

Magnettomografi
Hode/hjerne
Cervikalavsnittet av ryggsgyle og rygg-
marg

Blodpraver
Bred generell screening (hematologi,
SR, CRP, elektrolytter, lever- og nyre-
prever, fritt T3 og T4, TSH, vitamin B,,,
folat)

| utvalgte tilfeller
Kobber og ceruloplasmin i serum
Blodutstryk: Akantocytter?
Blod til DNA-ekstraksjon/genetiske
undersgkelser (DYT: 1,5,11, SCA:
1,3,17)

Andre:
Spinalvaeskeanalyser
Kobber i dggnurin
EEG

er ikke tilfellet ved dystoni. Myoklonus ram-
mer ogsd relativt sjelden nakkemusklene
alene. Ved myoklonus og tics er varigheten
av muskelkontraksjonene oftest betydelig
kortere enn ved dystoni, men varigheten av
muskelkontraksjonen kan alene ikke brukes
til & skille disse ufrivillige bevegelsene fra
hverandre. Ved en spesiell form for arvelig
dystoni, myoklonusdystoni, kan bade dysto-
ni og myoklonus ses samtidig, oftest i ansik-
tet, nakken eller proksimalt i overekstremite-
tene. Arvegangen er autosomalt dominant,
og mutasjoner kan pavises i epsilonsar-
koglykangenet p& kromosom 7 (11).

Dystoni kan ses ved en rekke sykdommer
som rammer basalgangliene, som Wilsons
sykdom, Huntingtons sykdom og Parkin-
sons sykdom, samt ved enkelte varianter av
spinocerebellar ataksi. Dystoni kan ogsé
vaere et debutsymptom ved slike sykdom-
mer.

@kt spenning i nakkemusklene og skjev-
stilling av hodet kan ogsa opptre uten at det

Tabell 1 Oversikt over nakkebevegelser som kan forekomme ved cervikal dystoni og de viktigste

musklene som er involvert

Nakkebevegelse Muskler involvert

Rotasjon

Ipsilaterale m. splenius capitis, m. levator scapulae, m. trapezius, kontra-

laterale m. sternocleidomastoideus

Laterofleksjon

Ipsilaterale m. splenius capitis, m. levator scapulae, m. sternocleidomas-

toideus, m. trapezius, m. scalenus (alle)

Fleksjon
muskler

Ekstensjon
capitis

Skulderelevasjon

Bilaterale m. sternocleidomastoideus, m. scalenus anterior, dype fleksor-
Bilaterale m. splenius capitis, m. trapezius suboccipitalt, m. semispinalis

Ipsilaterale m. trapezius, m. levator scapulae
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Tabell 2 Anbefalte’ totalt injiserte doser av botulinumtoksin ved cervikal dystoni

Serotype Startdose Vedlikehold Maksimal
Botox A 100 (-150) 100-200 250-300
Xeomin A 100 (-150) 100-200 250-300
Dysport A (300-) 500 500-1000 1000-1500
Neurobloc B? 10 0002 10 000-15 000 15000-20 000

" Basert pa produsentenes anbefalinger og egen klinisk erfaring. Alle doser angitt i museenheter

(mouse units, MU)

2 Anbefales kun nar resistens mot botulinumtoksin type A foreligger

foreligger noen dystoni. Sékalt pseudodys-
toni i nakken kan ses ved betennelsestilstan-
der og traumer i nakkens ledd og bletveyv,
som ved séakalt medfedt torticollis, der pa-
sienten har fatt en skade pa m. sternocleido-
mastoideus ved fodselen. Hos barn kan rom-
oppfyllende prosesser i bakre skallegrop
ledsages av en skjevstilling i nakken som
inntas ubevisst for 4 avlaste det gkte trykket
intrakranialt. En pasient med n. trochlearis-
affeksjon vil ogsa ha tendens til & holde ho-
det skjevt for & oppnd samsyn. Ved alle disse
eksemplene pa pseudodystoni vil skjevstil-
lingen veere tilnaermet konstant, og pasien-
ten har egentlig ikke ufrivillige bevegelser,
slik man ser ved en ekte dystoni.

Behandling

Botulinumtoksininjeksjoner

Injeksjoner av botulinumtoksin i de invol-
verte nakkemusklene er forstevalg i behand-
ling av cervikal dystoni. Botulinumtoksin
virker spesifikt pa kolinerge synapser ved a
hemme frigjoringen av transmittersubstan-
sen acetylkolin, noe som ofte omtales som
kjemisk denervasjon. Nar utslipp av acetyl-
kolin hemmes i en nevromuskuler synapse,
vil det ikke skje noen elektrisk impulsover-
foring og dermed heller ingen muskelkon-
traksjon. Botulinumtoksinets spesifisitet for
kolinerge nerveterminaler skyldes at bare
disse har spesifikke reseptorer for toksinet i
membranen. Nar en nerveterminal er blitt
kjemisk denervert av botulinumtoksin, vil

i,

Figur 1 Musculus frontalis-test. Pasienten pa
bildet har fire uker tidligere fatt injisert 2x 10
enheter botulinumtoksin type A (Botox] i to folder
av hgyre m. frontalis. Han har betydelig redusert
evne til & rynke pannen pa den siden. Dette tolkes
som en positiv test, og indikerer at pasienten fort-
satt responderer biologisk/ikke har dannet naytra-
liserende antistoffer mot toksinet

2204

det proksimalt for terminalen skje en nydan-
ning av nerveforgreninger som kan danne
synapser med muskelmembranen, og til slutt
kan ogséd den opprinnelig denerverte termi-
nalen gjenoppta sin funksjon. Effekten av
botulinumtoksin er derfor alltid forbigéen-
de. Behandlingen ma gjentas med regelmes-
sige intervaller, ved cervikal dystoni som
regel hver tredje maned.

Det er fi kontraindikasjoner mot botuli-
numtoksinbehandling, men preparatet anbe-
fales ikke brukt ved graviditet eller amming
eller ved myastene syndromer. Bivirknin-
gene er generelt f4, milde og alltid forbi-
gdende. Den viktigste bivirkningen pd indi-
kasjonen cervikal dystoni er svelgevansker,
som forarsakes av migrasjon av toksinet til
narliggende svelgemuskler. Aspirasjons-
pneumoni som folge av svelgevansker er
rapportert som en sjelden, men alvorlig
bivirkning av botulinumtoksininjeksjoner.
Forsiktighet ma utvises hos eldre, hos perso-
ner med tynn hals og serlig hvis m. sterno-
cleidomastoideus injiseres bilateralt. Ved
samtidig antikoagulasjonsbehandling ber
INR-verdien vere kjent og ikke for hoy for
injeksjoner gis. Alvorlige allergiske reaksjo-
ner er rapportert, men opptrer svert sjelden.

I naturen forekommer botulinumtoksin i
sju serotyper (A-G), hvorav A, B, E og en
sjelden gang F kan forarsake sykdom hos
mennesker. Type A og type B er kommersielt
tilgjengelige for terapeutisk bruk. Botuli-
numtoksin type A har vert anvendt siden
slutten av 1980-arene (Botox), og ble tatt i
bruk mot cervikal dystoni ved Rikshospitalet
i 1990 (12). To andre botulinumtoksin type
A-preparater er senere blitt registrert (Dys-
port og Xeomin). Botulinumtoksin type B
har vert tilgjengelig i Norge siden 2001
(Neurobloc). Dosen av botulinumtoksin
angis i «museenheter» (mouse units, MU),
der 1 MU er mengden som tilsvarer median
letal dose ved intraperitoneal injeksjon i mus.

Tabell 2 viser vanlige totale doser av de
ulike botulinumtoksinpreparatene ved opp-
start og videre behandling av cervikal dysto-
ni, basert pa anbefalinger fra produsentene
og egen klinisk erfaring. Det er ikke viten-
skapelig grunnlag for & bruke en helt fast
omregningsfaktor preparatene imellom nar
det gjelder dosering.

Botox, Dysport og Neurobloc har alle vist
overbevisende effekt ved cervikal dystoni

Tema Bevegelsesforstyrrelser

gjennom ¢én behandlingssyklus i placebo-
kontrollerte, randomiserte og dobbeltblinde
studier (13—16). Botulinumtoksin type B
har vist god effekt ogsd hos dem som har
dannet neytraliserende antistoffer mot botu-
linumtoksin type A (17), noe som kan opptre
hos inntil 5-10% av pasientene (18). I en
sammenliknende studie av botulinumtoksin
type A (Botox) og botulinumtoksin type B
var grad og varighet av effekt ikke signifi-
kant forskjellig, men bivirkningene svelge-
vansker og munnterrhet opptradte signifi-
kant hyppigere med type B-toksinet (19).
Botulinumtoksin type B er ogsd assosiert
med tendens til systemiske autonome bivirk-
ninger (20) og synes & veere mer immuno-
gent enn type A-toksinet (21). Type B er der-
for ved cervikal dystoni bare indisert hos
pasienter som har dannet neytraliserende
antistoffer mot type A-toksinet.

I den kliniske hverdag kan evaluering av
om pasienten har dannet antistoffer mot
botulinumtoksin type A undersekes ved 4 in-
jisere 2x 10 enheter Botox/Xeomin eller
2 x 50 enheter Dysport i to folder av m. fron-
talis pa den ene siden av pannen og et tilsva-
rende volum fysiologisk saltvann pa den
andre siden, blindet for pasienten. Ved avles-
ning av testen etter 2—4 uker tolkes redusert
evne til rynking av pannen som positiv test
(fig 1). Pasienten har da ikke dannet noytra-
liserende antistoffer.

Det nylig registrerte preparatet Xeomin,
der den ikke-toksiske delen av botulinum-
toksin A-proteinkomplekset er fjernet, er
funnet & ha lik effekt og bivirkningsprofil
som Botox i en kontrollert ekvivalensstudie
(22). Teoretisk skal lavere proteininnhold
kunne gi redusert tendens til antistoffdan-
ning, men det gjenstar & se om dette blir
bekreftet i klinisk praksis. Man vet ennd ikke
om fjerning av den ikke-toksiske protein-
delen kan ha noen uheldige konsekvenser.

Langtidseffekt

I en apen, prospektiv studie med ett ars opp-
folgingstid ble alvorlighetsgraden av cervi-
kal dystoni redusert med gjennomsnittlig
50 % i forhold til tilstanden for behandlings-
start, men 16% av pasientene avsluttet
behandlingen grunnet utilfredsstillende re-
spons (23). I en annen &pen, prospektiv stu-
die med gjennomsnittlig behandlingsvarig-
het pé vel tre ar fant man ogsa en signifikant
reduksjon av sykdommens alvorlighetsgrad
i lopet av behandlingsperioden, men hos
17 % av pasientene var det darlig effekt (24).
I denne studien ble ikke livskvalitet eller
psykiske plager evaluert.

I en studie vi har gjennomfert ved Riks-
hospitalet med 78 pasienter med cervikal
dystoni som hadde fatt behandling i gjen-
nomsnittlig fem ar (1,5—10 ar), ble effekten
fortsatt karakterisert som god hos 67 % ved
evaluering gjort av pasient og behandlende
nevrolog. Bkende varighet av behandlingen
var ikke assosiert med darligere langtidsef-
fekt (25). Den helserelaterte livskvaliteten i
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denne pasientgruppen var gjennomsnittlig
bare redusert med 0,5-0,9 standardavvik i
forhold til gjennomsnittet hos personer av
samme kjonn og i samme aldersgruppe i be-
folkningen ellers (26). Mer alvorlig sykdom
og/eller symptomer pa depresjon var forbun-
det med redusert livskvalitet. Symptomer pa
depresjon ble observert hos under 20 % av
pasientene, men var over tre ganger s hyp-
pig i gruppen med utilfredsstillende lang-
tidseffekt som i gruppen med vedvarende
god effekt (26). Andelen pasienter som del-
tok i inntektsgivende arbeid ble redusert fra
84 % ved sykdomsdebut til 47 % for start av
botulinumtoksinbehandling, men gkte som
folge av behandlingen til 65% hos dem
under 55 ar (27).

Annen behandling

Det har i liten grad veert dokumentert effekt
av perorale medikamenter ved cervikal dysto-
ni. Klinisk erfaring viser at benzodiazepiner,
serlig klonazepam, kan ha en lindrende ef-
fekt. Medikamentet ber tilbys pasienter som
supplement til botulinumtoksinbehandling
ved behov for dette. Doser pa 0,5 mg x 1-3
kan ofte veare tilstrekkelig. Antikolinerge
medikamenter som trihexphenidyl har doku-
mentert effekt ved generalisert dystoni, men
ikke ved cervikal dystoni (28). Levodopa ber
forsekes hos pasienter med tidlig sykdomsde-
but og der det er andre forhold som tilsier at
det kan dreie seg om levodoparesponsiv dys-
toni, som i noen tilfeller er beskrevet 4 kunne
arte seg som en ren cervikal dystoni. Bruk av
smertestillende medikamenter ber hvis mulig
begrenses til paracetamol og/eller ikke-stero-
ide antiinflammatoriske midler, men ved
alvorlig cervikal dystoni kan opioider vare
nedvendig.

Effekten av fysioterapi er dessverre i liten
grad forsekt dokumentert ved denne tilstan-
den, og mange fysioterapeuter har liten
kunnskap om den. Pasientene forteller imid-
lertid at de har god nytte av fysioterapi som
supplement i behandlingen. Vi anser mani-
pulasjonsgrep og dyp massasje som kontra-
indisert ved cervikal dystoni, mens innsikts-
orienterte metoder med vekt pa stabiliseren-
de ogvelser synes & vare nyttig. Diagnosen
cervikal dystoni gir rett til refusjon av utgif-
ter til fysioterapi.

Dyp hjernestimulering

Prinsipper ved behandlingsmetoden dyp
hjernestimulering og dens anvendelse ved
ulike bevegelsesforstyrrelser, inkludert dys-
toni, er omtalt i en annen artikkel i denne
temaserien (29). Dyp hjernestimulering i det
interne segment av globus pallidus er i lopet
av de siste fem &rene etablert som en svert
effektiv behandling som gir klart bedre livs-
kvalitet ved primer segmental og generali-
sert dystoni, bl.a. gjennom en internasjonal
randomisert sham-stimulerings-kontrollert
multisenterstudie med var deltakelse (30,
31). Hos nesten alle pasienter med segmen-
tal og generalisert dystoni er nakken invol-
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vert, og effekten av dyp hjernestimulering
har vist seg & veere spesielt god pa den cervi-
kale/aksiale komponenten av slik dystoni.
Fra flere sentre er det publisert lovende re-
sultater av slik behandling i pne, enkelt-
blindede pasientserier ved medikamentelt
intraktabel cervikal dystoni. En internasjo-
nal kontrollert studie pagar, med var del-
takelse. Var egen forelepige erfaring med
globus pallidus-stimulering hos denne pa-
sientgruppen er god, men resultater av kon-
trollerte studier avventes.

Konklusjon

Cervikal dystoni er en relativt sjelden til-
stand, og pasientene kan fortsatt oppleve at
legen de forst soker, ikke kjenner til tilstan-
den. Kunnskap om tilstanden er viktig for &
kunne gjenkjenne den og stille diagnosen.
Pasienten ber henvises til nevrologisk spesi-
alavdeling for nermere diagnostikk og be-
handling. Injeksjoner med botulinumtoksin i
den affiserte nakkemuskulaturen er effek-
tivt, ogsa etter mange ars behandling. De
som pa tross av adekvat botulinumtoksinbe-
handling og stettende medikamentell og
annen behandling er betydelig plaget og har
redusert livskvalitet, ber henvises til vurde-
ring for dyp hjernestimulering. Forelopig er
det kun Nevroklinikken ved Rikshospitalet
som tilbyr slik behandling for denne pasient-
gruppen i Norge.

Oppgitte interessekonflikter: Forfatteren har fatt
betaling for foredrag av Allergan og Merz/Desitin
Pharma, som produserer henholdsvis Botox og
Xeomin, og av Medtronic, som produserer hjerne-
stimulatorer.
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