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POPIS KRATICA
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SAZETAK
Klasifikacija i lijeCenje distonija
Autor: Valentina Kréeli¢

Distonija (DYT) je neuroloski poremecaj pokreta koji uzrokuje nevoljnu neprekidnu ili
ponavljaju¢u misi¢énu kontrakciju. Iako je ovaj poremecaj relativno rijedak u op¢oj populaciji,
istrazivanja su pokazala da veliki broj slucajeva ostaje bez odgovarajuce dijagnoze, a samim
tim i bez adekvatne terapije.

Zbog mnogobrojnih simptoma i uzroka bolesti javila se potreba za razvojem Klasifikacije koja
bi pomogla lije¢nicama u lakSem dijagnosticiranju i odabiru najboljeg lijeCenja za svog
bolesnika.

Kroz povijest je koristeno vise klasifikacija DYT, ali se vremenom, zbog novih saznanja i sve
boljeg razumijevanja bolesti javila potreba za novijom i primjerenijom Kklasifikacijom.
Recentna Klasifikacija primarno sistematizira DYT prema dvije karakteristike: klinickoj
manifestaciji (vrijeme pocetka bolesti, anatomska lokalizacija, vremenski obrazac pojavljivanja
te pridruzene DYT) i etiologiji bolesti (nasljedna, stecena ili idiopatska DYT).

Klasifikacija je znaCajno unaprijedila 1 terapijski pristup. U sluCaju poznavanja primarnog
uzroka, DYT se lijeci kauzalno, dok se u ostalim slucajevima koristi simptomatsko lijecenje. U
lije¢enju DYT koristi se oralna ili parenteralna terapija razli¢itim lijekovima, lokalna aplikacija
botulinum toksina (BoNT), duboka mozgovna stimulacija (eng. deep brain stimulation, DBS)

te fizikalna, okupacijska i suportivna terapija.

Kljuéne rije€i: distonija, klasifikacija, lijeCenje, botulinum neurotoksin, duboka mozgovna

stimulacija



SUMMARY

Classification and treatment of dystonia

Author: Valentina Kréeli¢

Dystonia (DYT) is neurological movement disorder causing sustained or intermittent muscle
contraction. Although it is considerd as a rare condition, it has been shown that many cases are
misdiagnosed leading to inadequate therapy.

Many symptoms and possible causes of DYT has evolved the need for a classification to help
and ease the doctors to diagnose and chose the best treatment option.

There has been many versions of classification in history and because of the better knowledge
and understanding of this movement disorder, actual classification classify DYT on the basis
of two distinct axes: clinical features (age at onset, body distribution, temporal pattern,
coexistance of other movement disorder and coexistance of other neurological or systematic
manifestations) and etiology (inherited, acquired and idiopathic).

Classification has helped in better treatment of this disorder as well.

In primary DYT treatment is focused on the cause but in other causes treatment is mainly
symptomatic. Some of the options are: oral and parental therapy with various medication, local
botulinum toxin (BoNT) application, deep brain stimulation (DBS) and physical, occupational

and supportive therapy.

Key words: dystonia, classification, treatment, botulinum neurotoxin, deep brain stimulation



1. UVOD

Pojam DYT je prvi put uveo Oppenheim prije stotinjak godina kada je opisao bolesnike s
dystonia musculorum deformans, a danas se ovu grupu bolesti definira prema brojnim
varijablama (1).

DYT je neuroloski poremecaj pokreta s veoma Sirokom klini¢kom slikom i mogu¢no$cu pojave
u bilo kojoj zivotnoj dobi. Moze se manifestirati tezom ili lakSom klinickom slikom. Prema
nekim pokazateljima, procjenjuje se da danas u svijetu oko tri milijuna ljudi pati od ovog
poremecaja (2). Jedno istrazivanje je pokazalo da je uéestalost primarne DYT u osoba iznad 50
godina oko 732 na 100.000, §to ovu DYT ¢ini relativno ¢estim neurolo§kim poremecéajem u
starijoj Zivotnoj dobi (3). Tako je, uz ostalo, i zbog rastuce prevalencije bilo potrebno napraviti
odgovaraju¢u klasifikaciju koja uzima u obzir niz ¢imbenika, a sve u svrhu lakSeg

dijagnosticiranja i boljeg lijecenja (4).



2. DISTONIJE

DYT se definira kao poremecaj pokreta karakteriziran nevoljnim neprekidnim ili ponavljanim
misi¢nim kontrakcijama koje dovode do abnormalnih, ponavljajucih kretnji te polozaja tijela
(1). Svrstava se u hiperkineticke poremecaje pokreta koji se izvode u karakteristi¢énim
obrascima (zahvacaju iste skupine misi¢a) i ponekad mogu biti praceni tremorom. Voljno
zapoceta radnja se smatra svojevrsnim okidacem, jer posljedi¢no dovodi do tzv. prelijevajuce
aktivacije mi$i¢a (5). U nekim slu¢ajevima radi se o nevoljnim, istovremenim kontrakcijama
agonistickih 1 antagonistickih miSi¢a. Ti pokreti mogu biti brzi ili spori i promjenjivi tijekom
razli¢itih radnji, a u uznapredovalim stadijima dovode i do potpune fiksacije zahvacenog dijela

tijela (4).

2.1 Patogeneza distonija

Patogeneza DYT je veoma slozena i joS uvijek nije do kraja objasSnjena. Zahvaljujuéi razvitku
moderne tehnologije, danas postoji nekoliko objasnjenja nastanka razli¢itih tipova DYT. Jedan
od istrazivanih mehanizama su genetske mutacije, medu kojima su najceS¢e DYTI1, DYT3,
DYT6-distonija. Osim toga, povezuju se i s odredenom disfunkcijom bazalnih ganglija gdje
dolazi do redukcije inhibitorne funkcije paliduma na talamus, $to rezultira pretjeranom
aktivno$¢u u premotornom dijelu mozdane kore (3). Takoder, DYT se povezuje i s
degeneracijom maloga mozga te patoloskim cerebelotalamo-kortikalnim putovima (6). Uz to,
u patogenezu je ukljucena i disfunkcija neurotransmitera (dopamin, acetilkolin, GABA),

ionskih kanala i intracelularne signalizacije (1).



2.2 Dijagnoza distonija

Dijagnoza DYT nerijetko je otezana zbog njihove veoma varijabilne klini¢ke slike. Prvi korak
je iskljuciti bilo koje stanje koje oponasa DYT, tzv. pseudodistonije, a potom svrstati DYT u
odgovarajucu kategoriju prema aktualnoj podjeli i klasifikaciji. Neuroimaging je koristan za
prikaz neke strukturne patologije, a gensko testiranje provodi se u slu¢ajevima kada postoji
pozitivna obiteljska anamneza (2). Testiranje za DYT1 se radi kod pacijenata mladih od 30
godina gdje je zahvacen bilo koji ud ili postoji pozitivna obiteljska anamneza rano nastupajuce
DYT. Ukoliko se DYT1 isklju¢i ili ukoliko je DYT ranonastupajuca ili je pak u obitelji poznat
slu¢aj kraniocervikalne DYT, radi se testiranje na DYT6 dok se testiranje na DYT11 radi kod

ranonastupajuceg mioklonusa (7).



3. KLASIFIKACIJA DISTONIJA

Prva klasifikacija distonija je opisana krajem 19. stoljeca, a zatim su uslijedile mnoge druge,
od Fahna (1988. i 1998.), Bressmana (2004.), do Albanesea (2013.). Klasifikacije su osmisljene
s ciljem Sto korisnije sistematizacije, primjene dijagnostickih testova i na kraju postavljanja sto
preciznije dijagnoze. S druge strane, stvorila se potreba za klasifikacijom utemeljenoj na
dosadasnjim bioloskim spoznajama o DYT, a izmedu ostalog i radi budu¢ih znanstvenih
istrazivanja (8).

Stoga je Medunarodni odbor za poremecaje pokreta 2013. godine predlozio podjelu DYT u

dvije velike skupine: prema klini¢kim karakteristikama te prema etiologiji.

3.1 Klasifikacija distonija prema klini¢kim karakteristikama

Ova Kklasifikacija opisuje klinicke znacajke DYT. Ona ukljucuje podjelu prema vremenu
pocetka bolesti, anatomskoj lokalizaciji, vremenskom obrascu pojavljivanja te pridruzenim

znacajkama (5). Korisna je za procjenu prognoze bolesti te najboljeg odabira lijeenja.

3.1.1 Klasifikacija distonija prema dobi

Osim prognostickog znacaja, ova podjela je bitna 1 zbog lakSeg 1 pravilnijeg odabira
dijagnostickog algoritma. Primjerice, pocCetak DY T u nogama je naj¢esci tijekom djetinjstva, a
Prema aktualnoj Kklasifikaciji, u odnosu na dob javljanja, DYT dijelimo na (5):

e Rano djetinjstvo (0-2 godine)

e Kasno djetinjstvo (3-12 godina)

e Adolescencija (13-20 godina)



e Rana odrasla dob (21-40 godina)

e Kasna odrasla dob (>40 godina)
Svrstavanjem pojedinog tipa DYT u odredenu grupu prema dobi, lijeénik moze s ve¢om
vjerojatno$¢u re¢i o kojem se tipu radi te koji bi dijagnosti¢ki test mogao odabrati. Tako kod
DYT koja se pojavljuje izmedu 2. i 6. godine Zivota, a pracena je sa zaostajanjem u motorickom
razvoju, najveca je vjerojatnost da se radi o distoni¢koj cerebralnoj paralizi ili ako se radi o

distoniji s nastupom izmedu 6. i 14. godine najvjerojatnije je rije¢ o dopa-responsive DYT (5).

3.1.2 Klasifikacija distonija prema anatomskoj lokalizaciji

Prema anatomskoj lokalizaciji DYT se dijeli na: fokalnu, segmentalnu, multifokalnu,
hemidistoniju i generaliziranu DYT (5). Ova podjela je bitna zbog razli¢itih dijagnostickih i

terapijskih smjernica.

3.1.2.1 Fokalna distonija

Fokalna DYT zahvaéa samo jednu regiju tijela. Ce¢a je od generalizirane DYT i prevalencija
joj je 5/100 (9). Najéesca vrsta je cervikalna DYT koja se pojavljuje u vecine bolesnika oko
petog desetljeca Zivota. Bolest se naj¢esce razvija postupno, uz osjecaj zatezanja ili povlacenja
u vratu (5), a zatim se javlja i tortikolis — abnormalano zakretanje glave s rotacijom vrata u
jednu stranu i elevacijom istostranog ramena. Isto tako moze doci i do naginjanja glave u
lateralnom smjeru prema ramenu §to Se naziva laterokolis, fleksije prema naprijed — anterokolis
te ekstenzije glave - retrokolis (4).

Druga najc¢es¢a DYT je blefarospazam ¢iji su uzrok kontrakcije m.orbicularis oculi, $to moze
dovesti od ucestalog treptanja uz pridruzen osjecaj suhoce ili iritacije o¢iju pa sve do ozbiljnog

ometanja vidne fukcije zbog klonicke ili tonicke kontrakcije misica (5).



Od ostalih fokalnih DYT javlja se i oromandibularna DYT kod koje je zahvacen bilo koji misi¢
koji otvara, zatvara Celjust ili uzrokuje protruziju te lateralne pomake Celjusti (10). Zbog takvog
patofizioloskog mehanizma, bolesnik ¢esto ima poteskocée s govorom i gutanjem.

Nasuprot tome, laringealna DYT je oblik DYT kod koje je uzrok spazam glasnica $to dovodi
do tzv. spazmodicke disfonije u adduktorskoj ili abduktorskoj varijanti, proizvode¢i hipofoniju
(10).

Najce$c¢a radnjom izazvana DYT je ,,pis¢ev gré (eng. writer's cramp) (10). Kod takve akcijske
DYT postoji nenormalan polozaj $ake koji se javlja tijekom specifi¢ne voljne aktivnosti (4).
Taj polozaj nastane zbog kontrakcije fleksora ili ekstenzora zapesca (10). Uglavnom se
pojavljuje izmedu 30. i 50. godine Zivota, a pracena je osje¢ajem zatezanja ili boli u prstima

ruke i podlaktici s fleksijom palca i kaziprsta, pronacijom ruke i ulnarnom devijacijom (3).

3.1.2.2 Segmentalna distonija

Kad DYT zahvati dvije ili vise susjednih regija govorimo o segmentalnoj DYT. Najéesce su
kranijalna i bibrahijalna DYT (5). Kod kranijalne postoji blefarospazam i oromandibularna
DYT sto se naziva i Meigeovim sindromom, a kad se gr¢ pri pisanju pro$iri s dominantne ruke

na drugu radi se o bibrahijalnoj DYT (4).

3.1.2.3 Multifokalna distonija

Multifokalna DYT zahvaca dvije ili vise regija tijela koje nisu susjedne (5). Multifokalna i

segmentalna DYT u velikom broju slu¢ajeva ne zahvaca nogu (11).



3.1.2.4 Hemidistonija

Kod hemidistonije je zahvaceno vise dijelova tijela, ali samo s jedne strane, desne ili lijeve.
NajceSce nastaje zbog steCene lezije kontralateralne hemisfere mozga kod mozdanog udara,
ozljeda glave, tumora, porodajnih trauma i mnogih drugih uzroka (5).

Moze, ali 1 ne mora postojati dug period izmedu nastanka lezije i razvoja simptoma. Najduzi

takav period je uglavnom kod ozljede glave ili perinatalne ozljede (11).

3.1.2.5 Generalizirana distonija

Kod ove DYT je zahvacen trup i jo§ najmanje dva segmenta tijela, ali najbitnija karakteritistika

kako bi neku DYT opisali kao generaliziranu jest da je zahvacen trup (5).

3.1.3 Vremenski obrazac pojavljivanja simptoma distonija

Vremenski obrazac pojavljivanja simptoma DYT je bitan zbog lakSeg dijagnosticiranja i
odabira terapije. Postoje Cetiri razlicita obrasca pojavljivanja simptoma, a to su (5):

e Perzistentni (simptomi su uglavnom jednakog intenziteta kroz cijeli dan)

e Akcija-specifi¢ni (simptomi se pojavljuju samo kod neke odredene radnje)

e Diurnalni (postoje dnevne oscilacije simptoma)

e Paroksizmalni (simptomi su pokrenuti odredenim okida¢em, a izmedu napadaja je

normalni neuroloski status).

Valja naglasiti razliku izmedu akcija-specificnog 1 paroksizmalnog oblika. Kod
paroksizmalnog oblika postoji okida¢ koji se moze javiti kod bilo koje aktivnosti ili radnje te
simptomi traju i nakon Sto okidaca viSe nema, dok kod akcija-specificnog oblika odredena

radnja ili aktivnost jest okida¢ (5). Paroksizmalni oblik najc¢esce je povezan uz DYT8-10 (4).



Ova podjela je i usko povezana s tijekom bolesti pa razlikuje stati¢ke od progresivnih oblika

razvoja bolesti (5).

3.1.4 Podjela distonija prema pridruZenim karakteristikama

Prema priduzenim karakteristikama DYT moze biti izolirana gdje ne postoji ni jedan drugi
poremecaj pokreta s iznimkom tremora te kombinirana gdje drugi poremecaj postoji (1). Od
ostalih poremecaja pokreta tu se najéeS¢e mogu javiti parkinsonizam i mioklonus.

Izolirana DYT se u prijasnjim klasifikacijama oznacavala kao primarna, a kombinirana kao
sekundarna, distonija-plus ili heredodegenerativna (8). Razliciti autori su razli¢ito definirali ove
pojmove, ali uglavnom se pod pojmom primarne DYT referiralo na idiopatsku DYT dok je
distonija-plus oznacavala poremecaje gdje je DYT glavni i vode¢i simptom uz postojanje nekog
drugog neuroloskog simptoma (8). Pojam heredodegenerativne je bio jedini koji se referirao na
etiologiju, tj. nasljede.

Osim spomenute podjele na izoliranu i kombiniranu, ova podjela takoder uzima u obzir i
prisutnost nekih drugih neuroloskih (iskljucuje poremecaje pokreta) i sistemskih bolesti zbog
dijagnosticiranja distonickih sindroma. Od neuroloskih bolesti tu mogu biti demencija,
neuropatija i razli¢iti paroksizmalni napadaji. Medu multisistemnim bolestima jedan od
najboljih primjera jest Wilsonova bolest, gdje osim DYT mogu postojati i drugi neuroloski i

psihijatrijski simptomi, ali i gastroeneteroloski (5).



3.2. Etioloska klasifikacija distonija

EtioloSka klasifikacija govori o podrijetlu i uzroku DYT te zbog toga pridonosi lakSem
razumijevanju i boljem pristupu samoj bolesti.

Prije aktualne etioloSke klasifikacije, DYT su se dijelile na primarne (one koje nemaju ni jedan
drugi neuroloski ispad), sekundarne (postoji organsko oste¢enje mozga ili neki drugi neuroloski
poremecaj), DYT-plus sindrome (nema organskog oSte¢enja mozga, ali postoji neki drugi
neuroloski poremecaj) te paroksizmalnu DYT (normalni neuroloski status prije i izmedu
distonic¢kih napadaja) (4).

Danas su aktualna neka druga pravila za ovu vrstu klasifikacije. Najnovija etioloska
Klasifikacija ovisi o tome je li neka DYT posljedica patologije zivEanog sustava ili je nasljedna,
steena ili idiopatska (1). Pojam idiopatske DY T se moze povezati s prijasnjom Klasifikacijom
primarne DYT i distonija-plus sindroma (8). Kod patologije sredi$njeg ziv¢anog sustava ¢esto
postoje dokazi degeneracije ili strukturne lezije koji se vide na slikovnim metodama, a kod

naljednih i ste¢enih oblika se mogu upotrijebiti odredeni metabolicki ili geneticki testovi (5).

3.2.1 Patologija Ziv€anog sustava

Ukoliko je odredena DYT posljedica patologije Zivéanog sustava ona moze biti (5):
e Degenerativna lezija (progresivna strukturna odstupanja, npr. gubitak neurona)
e Staticka lezija (neprogresivne razvojne anomalije 1 stecene lezije)

e Nema dokaza degeneracije ili strukturne lezije



3.2.2 Nasljedne distonije

Nasljednje DYT su posljedica genetske mutacije. One mogu biti naslijedene autosomno
dominantno (AD), autosomno recesivno (AR), X-vezano ili mitohondrijski.

DYT]1 je jedna od naj¢es¢ih primarnih/izoliranih, AD DYT koje nastaju u djetinjstvu, naj¢esce
oko 12. godine zivota. Ucestalost joj je 1/160 000 (12). Nastaje zbog GAG delecije TorsinA
gena (TOR1A) na dugom kraku kromosoma 9 (9934.1) koji kodira protein torzin A koji veze
adenozin-trifosfat (ATP) (4). Distoni¢ki pokreti i drzanje koji su osobito izraZeni u nekoj
aktivnosti su neke od najbitnijih karakteristika, a najées$¢e zapocinje na donjem ekstrimitetu s
kasnijim proSirenjem na cijelo tijelo uz razli¢ite manifestacije (oromandibularna DYT,
blefarospazam, hiperpronacija ruke i fleksija Sake uz ekstenziju trupa itd.) (4).

DYT6 je takoder AD poremecaj, a nastaje zbog mutacije gena koji kodira protein THAP (eng.
thanatos-aassociated-protein-1) (1). Spomenuti protein je izuzetno bitan za vremenski tocan
pocetak mijelinizacije mozga u razvoju (13). Karakterizira ju uglavnom pocetak u ranijoj dobi
sa zahvaceno$cu kraniocervikalnih i laringealnih regija s tendencijom generalizacije (1).
DYT5 ili na L-dopu osjetljiva distonija (eng. dopa-responsive dystonia) nastaje zbog
heterozigotne mutacije gvanozin-trifosfat ciklohidrolaze 1 (GCH1) na genu lociranom na 14
g22.1 koji je nuzan u sintezi tirozin-hidroksilaze koja konvertira tirozin u levodopu (4).
Pojavljuje se prije 20. godine zZivota, a karakterizira ju poremecaj hoda sa znakovima
spasti¢nosti, ali 1 izraZeni simptomi parkinsonizma. Vec¢ina podupire stav da se dijagnosticki
test provede najkasnije do 40. godine Zivota jer se na primjenu levodope klini¢ka slika drasti¢no
popravlja (8).

Ostale bitne AD DYT su DYT11 (eng. myoclonus-dystonia), DYT12 (eng. rapid-onset
dystonia-parkinsonism), neuroferitinopatija, Huntingtova bolest itd (5).

Od AR DYT se spominju DYT16 (eng. early-onset dystonia-parkinsonism), Wilsonova bolest,

PARK?2 (eng. type 2 juvenile Parkinson disease) i mnoge metabolic¢ke bolesti (5).
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DYT16 je uzrokovana mutacijom PRKRA gena (1). Ovi bolesnici imaju progresivnu,
generaliziranu 1 rano nastupaju¢u DYT sa zahvacenoS¢u aksijalne muskulature, sardonicki
osmijeh i laringealnu DYT uz znacajke parkinsonizma (14).

DYT3 ili distonija-parkinsonizam se navodi kao X-vezana DYT i uzrokovana je mutacijom
TAF1 gena (1). U pocetku bolesti su izraZeni simptomi parkinsonizma, a s progresijom bolesti
se isti¢u distoni¢ki simptomi. DYT se razvija fokalno s najce$¢om lokalizacijom u Celjusti,
vratu i o¢ima (15). Od ostalih X-vezanih DYT se navode Lesch-Nyhanov sindrom te Mohr-
Tranebjaergov sindrom (5).

Mitohondrijski oblici su Leighov sindrom i Leberova opticka atrofija i distonija (5).

3.2.3 Stecene distonije

SteCenim DYT Cesto se zna toc¢an uzrok, kojih moze biti mnogo. Neki od njih su perinatalna
ozljeda mozga koja moze dovesti do distonicke cerebralne paralize ili odgodene DYT, razne
infekcije (virusni encefalitis, subakutni skleroziraju¢i panencefalitis, HIV itd.), lijekovi
(levodopa i agonisti dopamina, neuroleptici, antikonvulzivi, blokatori kalcijevih kanala),
toksini (kobalt, ugljikov disulfid, metanol, disulfiram itd.), vaskularni uzroci (ishemija,
hemoragija, AV malformacije), neoplasticki (tumor mozga, paraneoplasticki encefalitis),

ozljede mozga te odredeni funkcionalni psihogeni uzroci (5).

3.2.4 Idiopatske distonije

Idiopatske DYT mogu biti sporadi¢ne ili obiteljske. Puno slucajeva fokalnih ili segmentalnih

izoliranih DYT spada u ovu kategoriju (5).
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4. OCIENSKE LJESTVICE U DISTONIJAMA

Ugledno svjetsko drustvo Movement Disorder Society je osmislilo tzv. DYT ocjenjujuce
ljestvice (eng. dystonia rating scales) kako bi se pojedini oblik DYT mogao §to bolje ocijeniti
i na temelju toga procijeniti kvalitetu bolesnikova Zivota i jacinu njegove onesposobljenosti
uzrokovane boles¢u. Postoji pet ljestvica koje se danas najcesce koriste i koje su specificirane
za odredeni, zahvaceni dio tijela (16). Skale za laringealnu DYT su predloZene za daljnje

analiziranje 1 poboljSavanje.

4.1 Blepharospasm Disability Index (BSDI)

Ovaj indeks nadopunjuje veé postojecu skalu za blefarospazam i podrazumijeva Sest aktivnosti
koje bolesnik radi (Citanje, gledanje televizije, voznja automobilom, hodanje i ostale
svakodnevne aktivnosti) i koje on subjektivno ocjenjuje (16). Veci zbroj bodova ide u prilog

vecoj onesposobljenosti pacijenta.

4.2 Skale za cervikalnu distoniju

4.2.1 Cervical Dystonia Impact Scale (CDIP-58)

Ova skala ocjenjuje simptome, ogranic¢enost radnji s rukama te psihosocijalne probleme. Osim
u utjecaju DYT na zdravlje pojedinca, govori nam i 0 utjecaju lijeCenja na samu bolest, 0sobito

utjecaju BoNT (16).
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4.2.2 Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRYS)

Zarazliku od CDIP-58 skale, ova skala ocjenjuje jac¢inu simptoma (duljinu trajanja simptoma,
pokrete glave, raspon pokreta i vrijeme provedeno u neutralnom polozaju itd.),
onesposobljenosti (posao, ¢itanje, svakodnevne aktivnosti, voznja) i boli (ja¢ina, trajanje boli i
onesposobljenost zbog boli) (16).

TWSTRS se ¢esce koristi u klinickim istrazivanjima nego u klini¢koj praksi (16).

4.3 Upitnik za kraniocervikalnu distoniju (CDQ-24)

Ovaj upitnik se odnosti na pacijente sa cervikalnom DYT i blefarospazmom. Sastoji se od pet
grupa pitanja koja obuhvacaju stigmu, emocionalno stanje pacijenta, bol, dnevne aktivnosti te

socijalni Zivot I prakti¢an je zbog svoje jednostavnosti i lakoc¢e provodenja (16).

4.4 Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (FMDRYS)

FMDRS skala se koristi kod generaliziranih DYT 1 ukljucuje obavezni fizikalni pregled
pacijenta 1 ocjenu njegovih pokreta te subjektivni pacijentov iskaz o njegovim poteskocama u

dnevnim aktivnostima (16).
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5. LIJECENJE DISTONIJA

Danasnje lijecCenje DYT ima veliki broj mogucih pristupa pojedincu i varira od savjetovanja i
edukacije, fizikalne i potporne terapije, oralnih lijekova, intramuskularne injekcije BONT i
raznih neurokirurSkih postupaka (17). Navedene terapijske moguénosti se ¢esto kombiniraju.
LijecCenje je rijetko etiolosko zbog slabog znanja o etiopatogenezi bolesti, tako da se uglavnom
oslanja na simptomatsko lijeCenje. Vrste DYT kod kojih se zna uzrok bolesti poput na L-dopu
osjetljive DYT se lijeCe s iznimno dobrim rezultatima. Takoder se i DYT u Wilsonovoj bolesti
uspjesno lije¢i dobrim lije¢enjem osnovne bolest (18). Koja od opcija lije¢enja ée biti izabrana
ovisi 0 mnogo faktora, pocevsi od dobi bolesnika, vrste DYT, progresije bolesti, nuspojavama

lijekova, psihosocijalnom stanju pojedinca i mnogim drugim ¢imbenicima (19).

5.1 Edukacija i savjetovanje

Ovaj korak u lije¢enju DYT bi svakako trebao biti jedan medu prvima iz mnogih razloga. Cesto
pacijenti dugo Zive s DYT i simptomima koji utjecu na kvalitetu njihova Zivota prije nego im
se sama bolest dijagnosticira. Prosje¢no do toga prode 4-6 godina (2). U meduvremenu se tim
pacijentima nerijetko pripisuje i psihijatrijska bolest. Nakon same dijagnoze pacijentu treba
objasniti njegovu bolest 1 sve terapijske mogucnosti i uskladiti ishode lije¢enja s o¢ekivanjima

pacijenta te ga savjetovati.
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5.2 Fizikalna i potporna terapija

Radena su mnoga istrazivanja u svrhu pronalaska povezanosti fizikalne i potporne terapije i
pozitivnog ucinka na bolesnike s DYT. Predlagane su mnoge metode poput terapije prisilno
induciranog pokreta ruku gdje se pokuSavaju usvojiti normalni obrasci pokreta, slow-down
terapije, EMG-biofeedbacka i mnoge druge (2).

Zbog malog uzorka ispitanika, nedostatka objektivizacije ishoda istrazivanja i cestog
prilagodavanja terapija pacijentu bez postojanja uniformne terapije za sve, ne postoji dovoljno
dokaza za neku odredenu vrstu fizikalne i potporne terapije (2). Zbog toga fizikalna terapija
mora dolaziti u kombinaciji s ostalim metodama lijeCenja, a u nekih bolesnika se mora vrlo
Danas se uglavnom preporucaju vjezbe istezanja, jaCanja misi¢a antagonista i metode opustanja
za prevenciju kontraktura i ublazavanja boli (2). Osim klasi¢nih vjezbi mogu se koristiti i ortoze
u pojedinim oblicima DYT, kao $to je cervikalna gdje se kod anterokolisa koristi Aspen

ovratnik i Minerva ortoza kod retrokolisa, no ograni¢eno i samo u nekih bolesnika (3).

5.3 Oralni lijekovi

Postoji mnogo skupina lijekova koje se mogu koristiti u lije¢enju DYT (3). Zbog mogucih
nuspojava uvijek se po€inje s najnizim dozama koje se postupno kroz nekoliko tjedana
povecavaju. Monoterapija najcesce nije dostatna, osim u blazih oblika (3). Bitno je prepoznati
one DYT koje imaju poznatu etiopatogenezu i time moguce uzro¢no lijecenje, umjesto
simptomatskog, kakvo je kod vec¢ine DYT. U tu skupinu DYT kojima se zna uzrok spadaju na
L-dopu osjetljiva DYT i Wilsonova bolest. U Wilsonovoj bolesti se koriste bakar-vezujuéi

agensi poput penicilamina i trientina te cinkovih soli. (1).
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Danas se posebnu vaznost pridaje BoNT i DBS kao metodama koje se primjenjuju zadnjih 15-

25 godina ().

5.3.1 Antikolinergici

Ovi lijekovi djeluju na principu blokade muskarinskih receptora u bazalnim ganglijima i u nekih
oblika DYT imaju dobar u¢inak (2). U vecini slu¢ajeva imaju bolji u¢inak ukoliko se po¢nu
primjenjivati u prvim godinama od pocetka simptoma DYT (17). Koriste se u vise oblika DYT,
iako se naglaSava koriStenje kod fokalne DYT u odraslih i ranonastupaju¢e DYT koja ne
odgovara na L-dopu (19). Najpoznatiji u ovoj grupi lijekova je triheksifenidil, a od ostalih se
koriste i biperidin, benzotropin, etopropazin, prociklidin i orfanadrin (2). LijeCenje
triheksifenidilom se zapocinje niskom dozom koja se svakih nekoliko dana poveéava do
uc¢inkovite doze od 6-40 mg dnevno (2).

Neke od nuspojave antikolinergika ukljucuju gubitak memorije, umor, poremecaje spavanja,
zamucen vid, konstipaciju, suha usta. Apsolutno su kontraindicirani kod akutnog glaukoma

uskog kuta te kod retencije urina i demencije (17).

5.3.2 Dopaminergici

U ovu skupinu spadaju lijekovi koji poticu ili inhibiraju transmisiju i djelovanje dopamina u

bazalnim ganglijima (2).
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5.3.2.1 L-dopa

L-dopa je prekursor dopamina koji se daje kod njegovog fizioloSkog manjka kao $to je na L-
dopu osjetljiva DYT, a rijetko za bilo koji drugi oblik (2). Radi se o neizravnom agonistu D2-
receptora (20). Daje se svoj djeci i mladim odraslima kao jedan od dijagnosti¢kih testova za
DYT5 (3). Uglavnom se daje do 10 mg/kg na dan tijekom tri mjeseca prije nego S$to se iskljuci
dijagnoza na L-dopu osjetljive DYT (12). lako neki autori navode da je koriStenje L-dope kao
dijagnostickog sredstva opsolentna metoda zbog danas$nje moguénosti genetickog testiranja te
biokemijske analize metabolita cerebrospinalnog likvora (CSL), svakako ju je potrebno
provesti (18). Osim L-dope i agonista dopamina u lijeCenju se Cesto koriste i tetrahidrobiopterin
i 5-hidroksitriptofan (1).

L-dopa se u terapiji ¢esto koristi kao fiksna kombinacija s inhibitorom dekarboksilaze poput
karbidope (17). Karbidopa smanjuje perifernu konverziju L-dope u dopamin i time smanjuje
potrebnu dozu L-dope (20). Bolesnici s L-dopa osjetljivom DYT takoder odli¢no reagiraju na
inhibitore monoaminske oksidaze koji sprjecavaju metabolizam dopamina (2). Od nuspojava

se spominje mucnina, konstipacija i ortostaza (17).

5.3.2.2 Antagonisti dopamina

U ovu skupinu spadaju lijekovi koji se vezu za dopaminske receptore (antipsihotici) i time
sprjeavaju u¢inak dopamina te lijekovi koji poti¢u njegovu ubrzanu razgradnju (2).

Danas se sve manje koriste tipi¢ni antipsihotici u lijecenju zbog moguce indukcije tardivne
diskinezije i DYT, dok se atipi¢ni poput risperidona, olanzapina, kvetiapiana i klozapina koriste

vise (17, 19).
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Klozapin ne uzrokuje ekstrapiramidalne nuspojave, ali je potreban oprez kod primjene zbog
rizika od nastupa kardioloSkih, hematoloskih (agranulocitoza) nuspojava te konvulzivnih
napadaja (17).

S druge strane, tetrabenazin potic¢e razgradnju dopamina, s manjim profilom nuspojava i razvoja
tardivne DYT kao kod antipsihotika, ali moze uzrokovati parkinsonizam, depresiju,

anksioznost, insomniju itd. (2).

5.3.3 GABAergicki lijekovi

5.3.3.1 Benzodiazepini

Ova skupina lijekova se Cesto koristi u terapiji DYT iako ne postoji niti jedna velika studija
koja izric¢ito potvrduje njihovo djelovanje (17). Predstavnici skupine poput alprazolama,
diazepama, klonazepama, i klordiazepoksid potenciraju u¢inke GABA tako $to povecavaju
ucestalost otvaranja kloridnog kanala na GABA-A receptorima (20). Njihova korist se najvise
pokazala kod blefarospazma i tremor-dominantnih oblika DYT, ali i paroksizmalne diskinezije
(2). Najcesce koristeni benzodiazepin je klonazepama i njegova prosje¢na dnevna doza je 1-4
mg (17). Kod naglog prestanka uzimanja lijeka postoji opasnost od konvulzivnih napadaja,
stoga se preporuca postupno smanjenje doza (17).

Ceste nuspojave su sedacija, depresija i poremecena koordinacija (2), a kontraindikacija mu je

teska jetrena bolest (17).
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5.3.3.2 Baklofen

Baklofen djeluje kao agonist GABA-B receptora i spada u spazmolitike skeletnih mis$i¢a s
centralnim djelovanjem (3). U¢inkovit je kao diazepam, ali s manjim sedacijskim u¢inkom (20).
Pokazao se djelotvornim kod DYT u kasnom djetinjstvu, osobito kod spasticiteta u donjim
udovima (2). Bolesnici s umjerenom DYT i mladi od 20 godina imaju bolji terapijski odgovor
od onih s teSkom DYT i u starijoj zivotnoj dobi (17).

Preporu¢ena dnevna doza je 30-120 mg dnevno (2). Poseban oprez se preporuca kod
dijabeticara zbog podizanja razine Seéera u krvi, a takoder je potrebno postupno, a nikako ne
naglo smanjenje doze kao i kod benzodiazepina (17).

Nuspojave su sedacija, vrtoglavica, suha usta, gubitak tonusa misica itd (2). Osim oralne

primjene, baklofen se primjenjuje i intratekalno (2).

5.3.4 Ostali miorelaksansi

Ovoj skupini pripada, uz ve¢ spomenute ¢esce koristene baklofen i benzodiazepine, veliki broj
lijekova razli¢itih mehanizama djelovanja, a koji se koriste zbog bolnih misi¢a nastalih zbog
trajne i opetovane kontrakcije misi¢a. Neki od tih lijekova su karisoprodol, klorzoksazon i

metokarbamol (2).

5.3.5 Ostali lijekovi

U ljjecenju DYT se pokuSalo s primjenom brojnih lijekova u nadi za pronalaskom $to boljeg
odgovora. Tako se osim ve¢ navedenih lijekova koriste i neki drugi.

Karbamazepin i ostali antikonvulzivi su korisni kod distoni¢kih gréeva u paroksizmalnoj
kinezigenickoj diskineziji (2), a od ostalih lijekova se navode intravenski lidokain, riluzol,
tizaidin, litij, nabilon itd. (17).
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5.4 Botulinum neurotoksin

BONT je toksin kojeg proizvodi bakterija Clostridium Botulinum, uzrokujuéi bolest zvanu
botulizam. Postoji 7 serotipova (A-G) od kojih se samo A i B (pro¢i$¢eni i atenuirani) koriste
u medicinske svrhe (2).

BONTA postoji u obliku ona-BoNT, abo-BoNT i inco-Bont, a BONTB u obliku rima-BoNT (1).
U praksi se vise koristi BONTA (7).

Njegov ucinak je posljedica blokade oslobadanja acetilkolina na neuromuskularnoj spojnici
uzrokujudi parezu tog misiéa te zbog slozenog mehanizma djelovanja neki autori predlazu da
se on zove neuromodulatorom, a ne toksinom (10).

Koristi se uglavnom za fokalnu DYT (blefarospazam, cervikalna, laringealna DYT, ,,pis¢ev
gré” 1 DYT udova) iako se moze Koristiti i kod segmentalne ili generalizirane, ali tada treba
pazljivo odabrati one misice koji su najvise pogodeni (7). Kod laringleane DYT pokazuje bolji
odgovor u abduktorskom tipu (7). Kod cervikalne DYT treba obratitit pozornost na sprjecavanje
razvoja disfagije (10). Iako postoji mogucnost razvoja nuspojava (koje su u vecini slucajeva
blage i prolazne), uz pazljivu primjenu, BoNT je iznimno u€inkovit u lijeCenju DYT.
Primjenjuje se kao lokalna intramuskularna injekcija, stoga je prije primjene potrebno odrediti
koji je mi$i¢ zahvacen kako ne bi oslabio zdrav i funkcionalan mi$i¢ (3). U slucajevima kad je
teze odrediti distoni¢an mis$i¢ preporuca se napraviti elektromiografiju ili ultrazvuk (10).
Doziranje ovisi o broju 1 ja¢ini zahvacenosti miSica, a svakako treba voditi racuna o moguc¢im
Stetnim ucincima i razvitku imunoloskih komplikacija. Istrazivanja su pokazala da su doze i do
840 MU (eng. mouse unit) sigurne, no u praksi se primjenjuju znatno manje doze (10). U¢inak
se pocinje manifestirati ve¢ nakon 2-7 dana i prosjecno traje 3-4, nakon ¢ega je potrebno

ponoviti aplikaciju (2).
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5.4.1 Nuspojave i kontraindikacije

lako rijedak, problem koji moZe nastati kod terapije BoNT je nastanak neutralizirajucih
protutijela (eng. BONT antibodies, BONT-AB). Kako BoNT u svojoj strukturi posjeduje strane
antigene tako se ovisno o imunoloSkoj reaktivnosti pacijenta razvijaju BoNT-AB Kkoja
neutraliziraju terapijski ucinak lijeka i dovode do protutijelima inducirane terapijske
neucinkovitosti (eng. antibody-induced therapy failure, ABTF) (10). ABTF ovisi o koli¢ini
BoNT injiciranog u pojedinoj dozi, razmaku izmedu pojedinog apliciranja i imunoloskoj
kvaliteti samog lijeka (10). Extensor digitorum brevis (EDB) test je funkcionalni test koji se
provodi pomoc¢u elektromiografije gdje se mjeri CMAP (eng. compound muscle action
potential) prije i dva tjedna nakon injekcije BoNT. Pad amplitude CMAP govori protiv ABTF
(21). Od ostalih nuspojava ¢es¢i su oni lokalni koji nastaju lokalnom difuzijom injiciranog
toksina koji tako oslabljuje okolne misi¢e uzrokujuéi medu ostalim ptozu, diplopiju, disfagiju i
druge nuspojave ovisno o mjestu injekcije (17). Sistemni uéinci su iznimno rijetki, a uklju¢uju
bolest nalik gripi 3-5 dana nakon apliciranja (2).

Primjena BoNT je kontraindicirana kod trudnica i dojilja, osoba koje boluju od amiotrofi¢ne

lateralne skleroze, mijastenije gravis i ostalih neuromuskularnih bolesti (17).
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5.5 Kirurski postupci

Kirursko lijecenje DYT predstavlja podrucje neurokirurgije koje se posljednjih dvadesetak
godina razvija veoma brzo.

Onim bolesnicima koji imaju iznimno lo$i odgovor na konzervativno lijeCenje, bilo zbog
razvoja refrakternosti ili kod veoma teskih slu¢ajeva bolesti, kao zadnja linija terapije odabiru
se odredeni kirurski postupci (19).

Oni ukljucuju perifernu denervaciju, intratekalnu primjenu baklofena (ITB) te najkoriSteniju
metodu DBS (2). Koja od metoda ¢e se izabrati kao najpogodnija ovisi o pacijentu, tehnickim

specifi¢nostima i postoperativnom oporavku (3).

5.5.1 Duboka mozgovna stimulacija

U slucajevima kad pacijent ne odgovara na oralnu terapiju, a nuspojave su naglasenije od
terapijskog efekta samog lijeka te kada lijeCenje BoNT ne pokazuje u¢inak, DBS postaje zlatni
standard lije¢enja DYT. Uglavnhom su to pacijenti s primarnom generaliziranom ili
segmentalnom te tardivnom DYT (7). Ono podrazumijeva kirurski implantirani elektronicki
uredaj koji modulira neuronalnu aktivnost dijelova thalamusa, nucleusa subthalamusa (STN) i
globusa pallidusa internusa (GPi) (22). Djelovanjem na posteroventralni lateralni GPi, DBS
aktivira i tako zaustavlja njegovu dezinhibiciju iako i stimulacija STN takoder pokazuje sli¢an
uc¢inak kao i stimulacija na GPi (3).

Osim navedenog, DBS moze modulirati aktivnosti i ventrolateralne i ventromedijalne jezgre
talamusa, narocito kod DYT ,,pis¢evog gréa* (22). Za razliku od ablativnih metoda (koje se
danas iznimno rijetko koriste) koje su ukljucivale lediranje odredenih dijelova mozga, DBS je

reverzibilan i podlozan to¢nom podesavanju parametara (lokalizacija, intenzitet, veli¢ina) (22).
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DBS se sastoji od jedne ili dvije elektrode koje se nalaze na unaprijed odredenom dijelu mozga,
1 povezane su s generatorom koji je smjesten ispod koze prsista. Njegova zadaca je proizvodnja
pulsnih stimulacija koje mogu djelovati ekscitacijski i inhibitorno (3).

DBS zahtjeva multidisciplinarni pristup mnogih specijalistickih struka, od neurokirurga,
neurologa, neuropsihologa i psihijatra koji moraju utvrditi odsutnost kognitivnih smetnji,
psihijatrijskih poremecaja i drugih somatskih bolesti, kako bi se ostvario §to bolji u¢inak (3).
Isto tako, veoma je bitno ispunjavanje ocjenjujucih ljestivica kao i geneticko testiranje za DYT1
jer se pokazalo da ti pacijenti imaju bolji ishod lijeCenja (23) te preoperativni MR, Kkoji se
ponavlja nakon postavljanja stereotakti¢nog okvira (3).

Ocjenjujuce ljestvice koje se koriste pri procjeni simptoma pacijenata su FMDRS ljestvica i
ljestvica za ocjenu depresije (BADS ljestvica) (3). Njihove vrijednosti se uzimaju u obzir kod
odabira bolesnika za DBS.

Smijernice po kojima se zakljuc¢uje hoée li se uvesti DBS kao terapija jesu smjernice po MDS-
u (eng. Movement Disorder Society) i EAN-u (eng. European Academy of Neurology). One
govore o ucinkovitosti i uspjesnosti lijeCenja DBS-om ovisno o karakteristikama bolesnika i
oblika DYT (24). U obzir se uzima dob (preporuca se dob <20 godina), trajanje bolesti (<15
godina), pokretljivost, bol, tip DYT, ostale motorne i nemotorne znacajke, genetski uzroci,
prijasnje operacije itd (24). Geneti¢ka istrazivanja su bitna osim za dijagnozu DYTI i za
dijagnoze DYTB6, koja takoder pokazuje izvrsne rezultate na GPi stimulaciju (12). IstraZivanja
I praksa su pokazali da najbolji ishod s najveCom konstantno$éu rezultata pokazuju oni s
izoliranom generaliziranom DYT, osobito mlade osobe s kra¢im trajanjem bolesti, dok kod onih
s izoliranom fokalnom ili segmentalnom DYT rezultati pokazuju vecu varijabilnost (2).

Osim prije navedene primarne generalizirane i segmentalne DYT, DBS je odli¢an izbor i kod

cervikalne DYT, dok kod sekundarnih DYT ipak ne pokazuje tako dobar ucinak.
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Koristenjem DBS, kod bolesnika se moze uoditi karakteristiCan obrazac gubitka odredenih
simptoma, pocevsi najprije od govora, mioklonic¢kih 1 tremor elemenata pa tek nakon par
tjedana ili mjeseci tonickih. Istim redoslijedom se simptomi pojavljuju prestankom koriStenja
DBS (7).

Ucinci DBS su vidljivi nakon nekoliko tjedana ili mjeseci i Cesto je potrebno dosta posjeta
lije¢niku dok se reguliraju svi parametri stimulatora kako bi se pogodio optimalan u¢inak. Osim

toga, potrebno je svake 2-4 godine zamijeniti bateriju (2).

5.5.1.1 Nuspojave

Koja od nuspojava bi se mogla pojaviti ovisi o tome je li stimuliran GPi ili STN. Kod GPi DBS
Cesto dolazi do razvoja bradikinezije jo§ nezahvacenih dijelova tijela te poremecaja hoda (2),
dok se kod STN DBS ova nuspojava izbjegne, ali moze dovesti do diskinezije, porasta tjelesne

tezine i odredenih psihijatrijskih stanja (22).

5.5.2 Periferna denervacija

Ova vrsta pristupa je bila iznimno popularna prije uvodenja terapije BoNT 1 DBS. Radi se o
direktnoj denervaciji distonickih miSi¢a i danas se preporuca pacijentima sa cervikalnom DYT
kod kojih je terapija BoNT i oralnim lijekovima bila neuspjesna (2). Posteriorna rizotomija s ili
bez miektomije, anteriorna cervikalna rizotomija i mikrovaskularna dekompresija spinalnog
akcesornog zivca neke su od metoda denervacije (19).

Funkcionalna posteriorna rizotomija (FPR) je izuzetno korisna metoda kod djece sa
sekundarnom DYT ¢iji su glavni simptomi bol 1 spastinost. Najprije je potrebno
elektrofizioloski pregledati korijen kojeg zivca u kojoj mjeri pridonosti nastanku spasti¢nosti i
nakon toga pristupiti potpunom ili djelomi¢nom presijecanju (3).
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Periferna denervacija se moze koristiti i kod blefarospazma (miektomija m.orbicularis oculi
gornje vjede, frontalna suspenzija, skracenje m. levatora palpebrae) te spazmodi¢ne disfonije
(sekcija n. larynegus recurrensa), ali uglavnom kod teskih refrakternih slu¢ajeva na BONT (2).
Kod bilo koje odabrane metode, bitan kriterij je da nije zahvacen veliki broj misi¢a, da nema
fiksiranog polozaja dijela tijela i vise od jednog distonickog pokreta. Najbolji rezultat se vidi
kod ¢istog rotacijskog tortikolisa, laterokolisa, retrorotacijskog tortikolisa i retrokolisa (17).

Najcesce nuspojave u lijecenju cervikalne DY T su disestezija u denerviranom podrucju te blaga

disfagija (19).

5.5.3 Intratekalna primjena baklofena

ITB podrazumijeva ugradnju baklofenske pumpe i administraciju baklofena putem katetera u
subarahnoidalni prostor spinalnog kanala gdje dopire do CSL (25).

Prije ugradnje pumpe, injicira se bolus doza baklofena na mjestu lumbalne punkcije kako bi se
vidio u¢inak. Ukoliko pacijent ne odgovara na maksimalno 100 mikrograma, nije kandidat za
ITB (25).

Koristi se uglavnom kod djece gdje je DY T udruZena sa spasticitetom donjih udova i kod koje
terapija antikolinergicima te BoNT nije bila uspjesna (19). Maksimalna dnevna doza je 400
mikrograma te ovisi je li uz DYT ve¢ razvijen spasticitet ili ne, a pumpa se mora iznova puniti
svakih par mjeseci (3).

Prednost intratekalne nad oralnom primjenom jest u tome S$to veoma mala koli¢ina oralno
primjenjene doze baklofena prolazi kroz krvno-mozdanu barijeru, s posljedicno manjim
uc¢inkom na potrebnom mjestu djelovanja, a vise izvan njega, uzrokujuci brojne nuspojave (25).
Iako ima manje nuspojava od oralno primjenjenog baklofena, karakteri¢ne su nuspojave vezane

uz samu pumpu poput njene disfunkcije, opstrukcije katetera, infekcije opreme itd (2).
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5.5.4 Ablativne metode

Palidotomija, talamotomija i subtalamotomija su neke od ablativnih metoda koje su bile
koriStene prije uvodenja DBS, a baziraju se na fokalnom unistavanje dijelova mozga
termoablacijom (3).

lako se DBS danas ¢e$¢e koristi u odnosu na ove metode, one se jo$ uvijek koriste kod
pacijenata kod kojih je DBS kontraindiciran, koji imaju teske oblike DYT s veé¢ razvijenim

kontrakturama, kod palijativnih slu¢ajeva te onih koji odbijaju DBS lijecenje (2).
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6. ZAKLJUCAK

DYT je jedan od najucestalijih poremecaja pokreta. Iako DYT u opéoj populaciji nema visoku
prevalenciju, prepoznavanje, dijagnostika i lijecenje ove skupine bolesnika je od iznimne
vaznosti, posebice zbog ¢injenice da dio bolesnika ostaje neprepoznat, a samim time i nelijecen,
Sto znatno naruSava kvalitetu Zivota.

Napretkom medicine 1 znanosti ova bolest je bolje istrazena, Sto je potaknulo izradu nove
Klasifikacije DYT, kako bi dijagnosticki i terapijski pristup bolesnicima bio jo§ bolji.
Klasifikacija je u znatnoj mjeri olaksala prepoznavanje dijagnozu pojedinog oblika DYT,
ovisno o vremenu pocetka bolesti, anatomskoj lokalizaciji, viemenskom obrascu pojavljivanja,
pridruzenim znacajkama i etiopatogenezi bolesti. Posljedi¢no tomu, poboljSan je i olakSan
terapijski izbor pojedinih oblika DYT.

Iako je lijeCenje DYT uglavnom simptomatsko, ono znacajno poboljSava kvalitetu Zivota
bolesnika. Danas se osobito istice lije¢enje BoNT kod fokalnih DYT te DBS koji postaje zlatni
standard u lije¢enju pacijenata gdje nema odgovora na oralnu ili BoNT terapiju, kao i u lijecenju
segmentalne i generalizirane DYT. Sukladno tome, u lije¢enju DYT od iznimne je vaznosti

multidisciplinarni pristup.
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