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Oversiktsartikkel

Primaere og sekundare dystonier

Sammendrag

Bakgrunn. Dystoni er en bevegelses-
forstyrrelse bestdende av ufrivillige
muskelkontraksjoner som ofte forar-
saker vridende, repetitive bevegelser
og gir abnorme holdninger. Formalet
med denne artikkelen er & gi en oppda-
tert oversikt over symptomer, genetikk,
diagnostikk og behandling ved denne
tilstanden.

Materiale og metode. Artikkelen er
basert pa egne forskningsresultater
og kliniske erfaringer samt medisinsk
litteratur identifisert ved sgk i Medline.

Resultater og fortolkning. Dystoni er
en fellesbetegnelse pa en gruppe pri-
meere (idiopatiske) og sekundaere
(symptomatiske) bevegelsesforstyrrel-
ser. Det er den tredje hyppigste beve-
gelsesforstyrrelse. Ved primaer dystoni
er dystonien eneste symptom og funn,
unntatt eventuelt samtidig tremor og
myoklonus. En del av de primaere dys-
toniene kan vaere hereditaere. Sekun-
dzere dystonier er forbundet med andre
sykdomstilstander med herediteer,
metabolsk, traumatisk eller eksogen
arsak. Kurativ behandling mangler
fortsatt, men med nye terapeutiske
metoder er det mulig & hjelpe slik at
pasienten far feerre ufrivillige bevegel-
ser, feilstillinger og smerter og dermed
hgyere funksjonsniva og livskvalitet.
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Dystoni er karakterisert ved ufrivillige ste-
reotype, gjentatte muskelkontraksjoner,
som ofte gir vridende, repetitive bevegelser
eller abnorme stillinger (1). I vurderingen av
pasienten er forste steg a avgjore om det
dreier seg om dystoni, en av fem hovedkate-
gorier av de hyperkinetiske tilstander, eller
en annen type ufrivillige bevegelse (ramme
1). Pasienten ber observeres over tid og i
forskjellig aktivitet.

Materiale og metode

Kliniske erfaringer, egne forskningsresulta-
ter og litteratur funnet etter sek i Medline er
bakgrunn for denne artikkelen.

Kliniske karakteristika

De gjentatte muskelkontraksjonene kan
vaere langsomme eller raske, men de er ofte
vedvarende. De fleste definerer dystone be-
vegelser som vridende, men enkelte former,
som blefarospasme og kjevedystoni, er ret-
ningsbestemte, ikke vridende. Dette hjelper
til & skille tilstanden fra andre bevegelses-
forstyrrelser som tremor eller myoklonus.

Bevegelsene involverer vanligvis en eller
flere kroppsdeler, og kan bre seg til flere.
For de fokale dystoniene er det relativt hoy
risiko for at andre deler av kroppen ogsa er
involvert — 30 % ved blefarospasme, men
bare 12 % ved laryngeal og 9 % ved cervikal
dystoni (2).

Voluntere bevegelser kan utlgse eller for-
verre dystonien (aksjondystoni), eller det
kan vere at dystonien bare er til stede ved
bestemte bevegelser (f.eks. skriving — opp-
gavespesifikk dystoni). Alternativt kan be-
stemte bevegelser minske dystonien — para-
doksal dystoni (f.eks. snakking minsker ofte
blefarospasme). Dystoni forverres av stress,
tretthet og emosjoner, bedres etter hvile og
forsvinner under sgvn og hypnose.

Dggnvariasjon er ikke uvanlig, dystonien
er minst fremtredende om morgenen og eker
utover dagen. Den er verre ved utenders-
enn ved innendersaktiviteter.

Sensoriske triks (gestes antagonistes),
taktil eller proprioseptiv mangver, minsker

kontraksjonene — det kan vere & berore an-
siktet eller stotte hodet. Noen kan oppna
bedring bare ved & forestille seg slike hand-
linger, men det hjelper ikke hvis en annen
utferer det taktile trikset.

«Speildystoni» betegner tilfeller der
voluntaer bevegelse i én ekstremitet utlaser
en dyston bevegelse i den andre — f.eks. der
pasienter med skrivekrampe prover & skrive
med den uaffiserte handen og bevegelsen ut-
lgser dyston stilling i den affiserte.

Forekomst

Den faktiske forekomsten er ukjent, siden de
fleste studier er basert pa behandlede voksne
pasienter fra bevegelsesklinikker. En under-
sokelse basert pd data fra atte europeiske
land viste en prevalens pa 152 per million
innbyggere for primear dystoni, hvorav pre-
valensen av fokal dystoni var 117 per mil-
lion (3). I Oslo-studien var det en hayere
prevalens — 25,4 per 100 000 for primer
fokal og segmental dystoni (4) — men den
reelle forekomsten er trolig mye hoyere.
Klare etniske forskjeller forekommer; tidlig
debuterende generalisert dystoni forbundet
med DYT 1 er 3—5 ganger sa hyppig hos ost-
europeiske joder (askenaser) som hos ikke-
askenas-kaukasiere (5).

Klassifisering

Dystoni viser stor variasjon med henblikk
pa affiserte muskler, kan starte i alle aldre
og kan ha en rekke arsaker. For & organisere
denne heterogene gruppen er forskjellige
klassifikasjoner foreslatt. Den mest brukte

Hovedbudskap

m Dystoni er langvarige, ufrivillige
muskelkontraksjoner som fordrsaker
vridende, repetitive bevegelser og/eller
abnorme stillinger

m Etiologisk kan dystoni inndeles
i primeer (idiopatisk) og sekundaer
(symptomatisk]

m Fokale og segmentale dystonier kan
ofte behandles effektivt med intramus-
kuleere injeksjoner av botulinumtoksin

m Generalisert dystoni og fokal dystoni
der botulinumtoksinbehandling ikke gir
tilfredsstillende resultat, kan behand-
les med implantasjon av hjernestimula-
tor i globus pallidus
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klassifiseringen inkluderer tre kategorier
(tab 1): alder ved sykdomsstart, hvilke
kroppsdeler som er involvert og etiologi.

Alder ved sykdomsdebut og utbredelse av
dystonien er egentlig uavhengige kategorier,
men nar knyttet til sykdommens alvorlig-
hetsgrad — tidlig sykdomstart indikerer mer
utbredt sykdom. Det er ogsd en vesentlig
sammenheng mellom debutalder og i hvilken
kroppsdel dystonien startet. Faren for gene-
ralisering de forste 5—10 arene er stor hvis
dystonien starter i barnealder, i en fot, men
progredieringen kan ogsé skje senere. Hvis
de forste symptomene opptrer i voksen alder,
kan fokal dystoni utvikles til segmental dys-
toni. Slik utvikling skjer vanligvis de forste
fem arene etter sykdomsstart, sjelden senere.

Inndeling etter utbredelse kan virke kuns-
tig, men er av stor praktisk betydning for
prognose og behandling (1). Fokale dysto-
nier er som regel idiopatiske og kan suksess-
fullt behandles med lokale injeksjoner av
botulinumtoksin.

Historisk har man inndelt dystoniene etter
etiologi 1 to grupper: idiopatisk, eller pri-
mer, og symptomatisk, eller sekunder. Etter
at flere gener er identifisert har man erstattet
begrepet «idiopatisk dystoni» med «primeer
dystoni». I den primare formen er dystonien
eneste nevrologiske funn — unntatt tremor og
myoklonus, som kan vere til stede, men
ikke dominere. @vrige kriterier er fraveer av
nevroradiologiske og laboratoriemessige av-
vik, noe som kan indikere andre arsaker til
sykdommen, ingen effekt av behandling
med lavdose levodopa, noe som utelukker
doparesponsiv dystoni, og ingen anamnes-
tiske opplysninger om eksogene eller erver-
vede arsaker, som nevroleptikabruk eller
perinatal asfyksi. Sykdom som ikke fyller
disse kriteriene, karakteriseres som sekun-
deer dystoni.

Primaere dystonier

Primeere dystonier kan vere sporadiske eller
arvelige. De fleste primare sporadiske, fo-
kale og segmentale dystonier, som cervikal
dystoni, blefarospasme, laryngeal dysfoni
og skrivekrampe, er tidligere beskrevet i
Tidsskriftet (6—9).

Primere fokale dystonier er mye vanlige-
re enn de generaliserte formene. De debu-
terer vanligvis 1 40—50-4rsalderen eller se-
nere, og majoriteten av pasientene er kvin-
ner (unntatt nér det gjelder skrivekrampe).
Symptomene utvikler seg i lopet av de forste
arene og kan bre seg de andre kroppsdeler.

Cervikal dystoni, eller spastisk torticollis,
er den vanligste formen. Den omtales detal-
jert i en annen artikkel i dette nummer (10).

Kranial dystoni er en fellesbetegnelse for
tilstander som affiserer gyelokk, kjeve, an-
sikt, tunge, platysma og pharynx. Blefaro-
spasme bestar av repetitiv, kraftfull involun-
ter lukking av gynene og starter ofte med en
folelse av irritasjon i gyet og okt tendens til
blunking. Symptomene forverres i sterkt lys
og ved lesing, og ettersom tilstanden utvik-
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les over tid, kan den i praksis gjore pasienten
funksjonelt blind. Ved blefarospasme ses en
kraftig sammentrekning av m. orbicularis
oculi bilateralt, noe som forer til at oyebry-
nene senkes, det sékalte Charcots tegn. Det
er et viktig differensialdiagnostisk tegn for &
skille tilstanden fra eyedpningsapraksi, der
pasienten ogsa har store vansker med & dpne
gynene, men ingen kontraksjon av m. orbi-
cularis oculi og der @yebrynene heves (11).

Oromandibulere dystonier omfatter be-
vegelser i nedre del av ansiktet, kjeven og
ofte tungen. Nar tilstanden er assosiert med
blefarospasme, kalles den Meiges syndrom.

Laryngeal dystoni eller spasmodisk dys-
foni er betinget av en spastisk kontraksjon av
enten adduktor- eller abduktormuskulatur i
stemmebandene. Den gir seg klinisk til &
kjenne enten som en spastisk eller som en
hviskende lydfrembringelse (8).

Ekstremitetsdystoni er en relativ sjelden
form. Hos voksne er armene oftere involvert
enn beina. Den arter seg som ufrivillige flek-
sjon, ekstensjon eller innadrotasjon av hand,
fot eller fingre. Under skrivekrampe hem-
mer ufrivillige hand- og fingerbevegelser
skrivingen (9). Liknende problemer kan ses
hos musikere og ved enkelte yrkesdystonier.

Ved flere primere dystonier er det pavist
en genetisk arsak, selv om pasienten sjelden
beretter om andre affiserte familiemedlem-
mer (12—14). Dette skyldes at ekspresjonen
er variabel og penetrasjonen lav. Genet
DYT1I eller TORIA ble identifisert i 1997
(15) pé den lange armen av kromosom 9q
34.21 og kan pévises i omtrent halvparten av
tilfellene ved tidligdebuterende generalisert
dystoni. Mutasjonen som forer til sykdom-
men, er identifisert som en delesjon av en av
et par av GAG-tripletter i det tidligere ukjen-
te proteinet Torsin A. Egentlig er funksjonen
til dette proteinet ukjent, men siden mRNA
for Torsin A er lokalisert i dopaminerge nev-
roner i substantia nigra, kan den fore til dys-
funksjon i dopaminerg nevrotransmisjon.
Arvegangen er autosomalt dominant, med
redusert penetrans (30—40 %). Det kliniske
bildet kan variere innen samme familie — fra
lett fokal til den alvorlige generaliserte for-
men, som ses hos ca. 65% av pasientene,
mens 10 % har segmental og 25 % kun fokal
affeksjon.

Skrivekrampe er den hyppigste fokale
formen, men isolert nakkemuskelaffeksjon
eller kranial muskelaffeksjon er ogsé rap-
portert (16). Genetisk arsak ber mistenkes
hos pasienter der fokal eller generalisert
dystoni debuterer for 26 ars alder eller hos
dem som har en slektning med tidlig dysto-
nidebut selv om de selv debuterer senere.
Alle har den samme mutasjonen. Kommer-
siell genetisk test er tilgjengelig.

Per i dag er 16 genetisk betingede dysto-
nier identifisert, loci kalles DYT1-DYT16
og finnes i Human Genome Organization/
Genome Database (HUGO/GDB). Seks av
de 16 dystoniene er primare (DYT 1, 2, 4, 6,
7 og 13). De gvrige inkluderer sekundare
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Ramme 1

Ufrivillige bevegelser. Noen av disse
vises pa film pa www.tidsskriftet.no

Dystoni: Stereotype, gjentatte, vridende
muskelkontraksjoner, kan fgre til
abnorme stillinger

Myoklonus: Meget raske, irregulaere
bevegelser av én ekstremitet eller hele
kroppen

Chorea: Langsommere, fragmenterte,
flytende bevegelser som flytter seg fra
den ene kroppsdelen til den andre

Tremor: Regelmessige, oscillatoriske
bevegelser av hode og armer, utlgses
ved bevegelse eller stilling (unntatt
nigral eller rubral tremor)

Tics: Raske, repetitive muskelkontrak-
sjoner, ofte begrenset til et lite
omrade, f.eks. pa et gyelokk

dystonier, «dystoni pluss»-syndromer og pa-
roksysmale dystonier. De kromosomale lo-
kalisasjonene til de 16 formene er kartlagt,
men genmutasjonen er kun identifisert hos
sju (DYT1, DYT3, DYT5, DYTS, DYTI11,
DYTI2, DYTI16).

Sekundaer dystoni

Dette er en stor og meget heterogen gruppe
hvor dystonien er sekunder til en hereditaer
nevrologisk sykdom eller spesifikk struktu-
rell eller metabolsk etiologi og assosiert med
andre nevrologiske funn i tillegg, f.eks. par-
kinsonisme, ataksi, demens, epilepsi, dov-
het, synsnerveatrofi. Det kan ogsd vere
andre patologiske funn ved gyeundersokelse
og oftalmoskopi, eller gyemotilitetsforstyr-
relser, dysartri, svelgevansker, hypotoni,
nevropati, dysautonomi, hepatospenomega-
li. Nevroradiologiske undersgkelser og labo-
ratoriefunn kan ogsa veere unormale. Noen
varslingssymptomer for at det dreier seg om
den sekundere formen er anamnestiske opp-
lysninger om eksogen pavirkning som bruk
av dopaminblokkerende medikamenter, ho-
deskade, encefalitt eller perinatal hypoksi.
Dystonien starter atypisk, f.eks. i en fot i
voksen alder eller den er mer uttalt i hvile
enn ved bevegelse, og dysartrien er tidlig til
stede.

Wilsons sykdom er en autosomal, reces-
siv tilstand som innebarer en defekt i kob-
bermetabolismen, noe som forer til utvikling
av nevrologiske og psykiske symptomer
samt leverdysfunksjon. Tidlig diagnose og
behandling kan reversere symptomene.
Dystonien kan vaere generalisert, segmental
eller multifokal, men kranial affeksjon er
vanligst. [ en studie (17) var dystoni til stede
hos ti av 27 pasienter (37 %) med Wilsons
sykdom, og det var forste sykdomstegn hos
fire (15 %).
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Alle nyoppdagede dystonipasienter som
er under 50 ar ber testes med henblikk pa
serum-ceruloplasmin. I tillegg ber det gjores
spaltelampeundersokelse for a oppdage
Fleischer ring. Hvis resultatene er unormale
eller tvilsomme, ber 24-timers urinkobber-
utskilling og eventuell leverbiopsi utfores.

Nevrodegenerasjon med jernavleiring,
pantotenkinaseassosiert nevrodegenerasjon
(PKAN), tidligere kalt Hallevorden-Spatz’
syndrom, er karakterisert ved dystoni og
rigiditet, koreoatetose, affeksjon av kor-
tikospinal bane, synsnerveatrofi og kognitiv
svekkelse. Cerebral MR pa T2-sekvens viser
«eye of the tiger»-tegn, hyperintensitet i me-
dial globus pallidus, omkranset av hypoin-
tenst omréde. Funnet er meget karakteristisk
for pantotenkinaseassosiert nevrodegenera-
sjon, men kan ogsd forekomme ved tilstan-
der som nevroferritinopati, kortikobasal de-
generasjon og progredierende supranukleaer
parese.

En egen subgruppe av sekundare dysto-
nier er «dystoni pluss»-syndromer, der dys-
tonien er kombinert med andre bevegelses-
forstyrrelser som myoklonus og parkinso-
nisme. Disse er ogsa arvelige tilstander. Ved
siden av dystoni er det andre nevrologiske
funn, men som ved de primare dystonier er
det ingen patologiske funn ved nevroradio-
logiske undersekelser. Viktigst i denne grup-
pen er doparesponsive dystonier, som man
alltid ber overveie som en differensialdia-
gnostisk mulighet ved primer dystoni (18).
Forste tegn er ofte gangvansker fra 5—6 ars

Tabell 1 Klassifisering av dystoni

Sykdomstart

Tidlig start (< 26 ar) Starter vanligvis i en fot eller en arm og progredierer raskt til andre kroppsdeler

alder. Gangvanskene kan starte senere, de
sprer seg gradvis til andre kroppsdeler, er
hyppigere hos jenter enn hos gutter og viser
klar degnvariasjon. Qkte myotatiske reflek-
ser og parkinsonistiske trekk forekommer
ogsa hyppig. Tilstanden responderer meget
bra pa levodopabehandling, derfor ber levo-
dopamedikasjon pa 300 mg/degn eller hoye-
re doser forsgksvis gis i minst tre maneders
tid til alle DYT 1-negative pasienter der dys-
tonien debuterer i barndommen.

Paroksysmale dystonier er karakterisert
ved korte episoder av dystone bevegelser
som veksler med normale perioder.

Patofysiologi

Vi er i startfasen til & forstd dystonienes pa-
tofysiologi. I de fleste tilfeller dreier det seg
om dysfunksjon av den kortikostriatale-tala-
mokortikale motoriske krets. Til tross for at
hovedsymptomene ved dystoni er motoris-
ke, spiller en markert unormal somatosenso-
risk prosessering ogsa en vesentlig rolle
(19). Det er gjort fa nevropatologiske studier
om primar dystoni. Perinuklezre inklusjo-
ner i kolinerge nevroner i periakveduktal gra
substans og retikulaer substans i hjernestam-
men ved DYT1-dystoni er beskrevet (20). I
en ny studie (21) er de nevropatologiske
funn hos seks pasienter med sent debuteren-
de primear fokal dystoni/segmental dystoni
beskrevet — uten funn av hjerneforandringer.
Genetiske, dyreeksperimentelle og moderne
bildediagnostiske metoder har gitt innblikk
i de dynamiske endringer som oppstar i nev-
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ronale nettverk ved dystoni. Dette inklu-
derer kommunikasjonsfeil mellom striatale
dopaminerge og kolinerge nevrotransmitter-
systemer og et generelt tap av GABA-medi-
ert inhibisjon. Den lave penetransen ved he-
rediteere dystonier taler for at annen pavirk-
ning, enten arvelig eller miljemessig, trigger
frem de dystone bevegelsene (22).

Utredning
Nar mistanken om dystoni er til stede, er
neste spersmal videre utredning av pasien-
ten. Hvis det dreier seg om et barn, ma cere-
bral MR-undersekelse utfores. Hvis familie-
historie eller klinisk undersekelse gir mis-
tanke om DY T1-dystoni, ber gentest utfores.
Som nevnt over ber barn med dystoni gjen-
nomg4 et behandlingsforsek med levodopa.
Ingen videre utredning er nedvendig hvis
barnet responderer pa dette eller DYT1-mu-
tasjon er pavist. Hvis det er andre nevrolo-
giske funn utenom dystoni, ber en mer om-
fattende utredning gjennomferes.

Hvis sykdommen debuterer i voksen alder
i form av fokal eller segmental dystoni som
affiserer ansikt, nakke eller ekstremiteter,
ber en neyaktig medikamentanalyse tas opp.
Hvis tilstanden har utviklet seg over uker
og maneder, viser de klassiske tegnene og
neyaktig nevrologisk undersekelse ikke har
avslort annet enn dystonien, er ytterligere
nevroradiologiske undersekelser ikke ned-
vendig (23).

Alle pasienter med hemidystoni ber un-
dersgkes med cerebral og medulleer MR for

Sen start (> 26 &r) Starter i nakke, kranialmuskler (inklusiv stemme) eller arm og forblir lokalisert eller brer seg til neerliggende omrader

Etiologi

Primeer (idiopatisk) Ingen nevrologiske funn utenom dystoni (ev. tremor )

Sekundaer Andre nevrologiske funn i tillegg, pavisbar arsak

Utbredelse

Fokal
Subtype
Blefarospasme
Oro-facio-mandibular

Spastisk dysfoni
Abduktor og adduktor type

Cervikal dystoni/spastisk torticollis

Overekstremitet
Skrivekrampe/Yrkesdystonier

Aksial
Camptocormia
Pisa-syndrom
Dyston skoliose

Underekstremitet
Segmental
Multifokal

Affisert kroppsdel
Dyelokkene
Ansikt, kjeve, tunge

Stemmeband

Nakke, skulder

En eller begge armer
Héndledd, fingre

Truncus, mage
Abdominale muskler
Laterale trunkale muskler
Flere trunkale muskler

Underekstremitet

Affiserer ett enkelt omrade

Foroverbgying
Sidebgying
Skoliose

og skrivekrampe)

Generalisert
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Minst ett eller begge bein og truncus, eller begge armer

Typiske symptomer
@kt blunking, kraftig syelukking
Grimasering, dpning/lukking av munn, bruksisme, talevansker

Hes, anstrengt stemme

Dreiing side-, antero- og retrofleksjon av hode

Proksimale muskler
Fleksjon av hdndledd/fingre ved skriving, arbeid

Fotinversjon, dorsalmosjon av teerne
To eller flere naerliggende kroppsdeler involvert (Meiges syndrom, torticollis sammen med skrivekrampe)

Flere, ikke nzerliggende kroppsdeler affisert (hemidystoni - ipslateral arm og bein, blefarospasme
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a avslere underliggende strukturelle forand-
ringer. Utredning av herediteere degenera-
tive tilstander er en stor utfordring som ikke
blir nermere omtalt her.

Behandling
Behandlingen er symptomatisk og rettet mot
4 dempe de dystone kontraksjonene.

Peroral behandling

Alle med dystoni som debuterer i barndom-
men (samt i noen tilfeller hos voksne og nér
symptomene starter ved underekstremitetene)
ber forseksvis behandles med levodopa.
Noen pasienter med ikke-doparesponsiv dys-
toni kan ogsé ha gunstig effekt av dopaminerg
behandling, som regel i heye daglig doser.

Tradisjonelt brukes antikolinerge prepa-
rater. Trihexyphenidyl (Artane) er relativt
effektivt hos barn, men mindre virksomt og
dérligere tolerert hos voksne (24). Det er
viktig & starte med meget lave doser, og opp-
trappingen ber skje langsomt for & unngd
bivirkinger. Baklofen, en GABA-agonist,
viser ogséd noe effekt ved generalisert dys-
toni, best hos barn (25).

Benzodiazepiner, spesielt klonazepan, er
blitt brukt i dystonibehandling i over 30 ér,
men klar effekt er dokumentert hos kun en
brekdel av de behandlede (26). Imidlertid er
det rapportert relativt gode resultater ved
myoklonusdystoni (27) og ervervet hemi-
dystoni (28).

En rekke andre medikamenter er prevd,
uten overbevisende resultat.

Botulinumtoksin

Innforingen av injeksjoner med botulinum-
toksin har revolusjonert behandlingen av
dystoni. Denne meget potente nevrotoksi-
nen, som produseres av Clostridium botu-
lium, vil, gitt intramuskulert, hindre den pre-
synaptiske frigjeringen av acetylkolin ved
den motoriske endeplate og forarsake en kje-
misk denervasjon. Virkningen kommer forst
flere dager etter injeksjonen, maksimaleffek-
ten inntreffer etter 2—4 uker, og virknings-
tiden er i 3—4 méneder. Grunnet nervenydan-
ning skjer det en reinnervering slik at effek-
ten reverseres i lopet av noen maneder.

1 dag finnes det tre kommersielt tilgjenge-
lige preparater av botulinumtoksin A (Botox,
Dysport og Xeomin) og ett botulinumtoksin
B-preparat (Neuroblock) pd markedet.

Noye utvelgelse av affiserte muskler ved
undersgkelsen, tilpasset dose og injeksjons-
sted hos hver enkelt pasient er avgjorende
for behandlingssuksess. En rekke studier vi-
ser at det er en signifikant effekt (29), men
ogsa at behandlingen er sikker og effekten
vedvarende, og at den gir heyere livskvalitet
og muliggjer deltakelse i yrkeslivet for pa-
sienten (30).

Operativ behandling

Intratekal baklofen kan brukes ved noen ut-

valgte former for sekundaer dystoni (31).
Perifer denervasjon, som ramisektomi, og
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kombinerte intra- og ekstradurale inngrep
viser meget varierende resultater (32). Ste-
reotaktiske inngrep som talamotomi og
pallidotomi ble utfert tidligere, men stereo-
taktisk implantasjon av elektroder i den pos-
tero-ventro-laterale delen av globus pallidus
internus (GPi) og etterfolgende hoyfrekvent
(> 100 Hz) stimulering, sakalt dyp hjernesti-
mulering, har vist seg & vaere meget effektivt
ved primar generalisert dystoni og segmen-
tal og fokal dystoni der annen behandling er
ikke tilstrekkelig, samt i noen tilfeller av se-
kundeer dystoni (33). Ved hjelp av slike ope-
rasjoner kan man nd endre livet for mange
pasienter som ikke lenger har tilstrekkelig
nytte av botulinumtoksinbehandling. Forut-
satt at man bruker aksepterte kriterier for
operasjonsindikasjon vil de aller fleste pa-
sientene fi en markert bedring av motorisk
funksjonsnivd og bedret livskvalitet. Tale-
vansker, infeksjoner og bladninger kan vere
bivirkninger (34).

Fysikalsk behandling

Adjuvant fysikalsk behandling har vert
brukt lenge, men det er beskjeden dokumen-
tasjon av effekten, unntatt i noen tilfeller av
yrkesdystoni samt som forebygging av kon-
trakturer. Sensorisk trening er ogsé forsekt —
med tvilsomt resultat (35).

Oppgitte interessekonflikter: Forfatteren har mot-
tatt honorar og/eller reisetilskudd fra Allergan
og Desitin.
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