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Dystonia jest chorobą układu ruchowego związaną z przetrwałym niekontrolowanym po-
wolnym skurczem mięśni szkieletowych o charakterze obrotowym lub zwrotnym o stałym,
przewidywalnym wzorcu ruchowym prowadzącym do nieprawidłowej postawy ciała.1 Ru-

chy dystoniczne mogą przypominać mioklonie, gdy skurcze mięśni są szybkie i krótkotrwałe, lub
mogą imitować drżenie, gdy skurcze mięśni są powtarzalne i rytmiczne.2 Ruchy dystoniczne mo-
gą obejmować jedną lub wiele części ciała. W trakcie postępu choroby ruchy dystoniczne mogą
rozprzestrzeniać się na sąsiednie segmenty ciała lub się uogólniać. Początkowo ruchy dystonicz-
ne występują po ruchu pewnej części ciała, z czasem mogą być wywoływane przez ruchy sąsied-
nich rejonów ciała (zjawisko overflow), aż w końcu mogą występować w spoczynku. Ruchy
dystoniczne mogą powodować utrwalone nieprawidłowe pozycje ciała, a nieleczone trwałe przy-
kurcze kończyn.

Patofizjologia ruchów dystonicznych jest złożona i nie do końca poznana. Niektóre cechy kli-
niczne – ruchy antagonistyczne i zmniejszenie nasilenia objawów przy lekkim dotyku zajętych
chorobowo części ciała – sugerują patomechanizm związany z nieprawidłową integracją i przetwa-
rzaniem informacji czuciowej.3 Badania eksperymentalne sugerują również zaburzenia procesów
hamowania na wielu poziomach układu nerwowego, które mogą prowadzić do nieprawidłowych
synchronicznych skurczów mięśni agonistycznych i antagonistycznych.4 Badania pobudliwości
korowej przy użyciu przezczaszkowej stymulacji magnetycznej wskazują na nieprawidłową po-
budliwość kory ruchowej jako jeden z czynników mogących wpływać na patogenezę dystonii.5

Skuteczność terapii dystonii przez ingerencję w połączenia układu jąder podstaw: pallidotomia
oraz głęboka stymulacja mózgu wskazuje na udział nieprawidłowego działania układu jąder pod-
stawy w patogenezie dystonii. Skuteczność leczenia dopaminergicznego w dystoniach odpowia-
dających na dopaminę również sugeruje udział układu jąder podstawy w patogenezie dystonii.

Klasyfikacja dystonii
Rozpoznanie dystonii zwykle jest niewystarczające do zaplanowania właściwej terapii, ponieważ
dystonia może być objawem chorób, które różnią się pod względem pewnych cech klinicznych,
przebiegu i rokowania. Zwykle dystonie klasyfikuje się na podstawie wieku zachorowania, zajęcia
poszczególnych części ciała lub etiologii.1 Powszechnie akceptowaną granicą wieku między dysto-
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nym początku, szczególnie postaci ogniskowe obejmujące
mięśnie twarzy i kończyn, nie wymagają tak dokładnej diagno-
styki różnicowej.

Leczenie dystonii
W przypadku ustalenia rozpoznania dystonii pierwotnej le-
czenie farmakologiczne jest ukierunkowane na zmniejszenie
objawów klinicznych. U pacjentów z niewielkim objawami kli-
nicznymi lub z przeciwwskazaniami do leczenia farmakolo-
gicznego obserwacja kliniczna i monitorowanie stanu
neurologicznego mogą być wystarczające w opiece ambulato-
ryjnej. Szacuje się, że u 9-12% pacjentów z dystonią ognisko-
wą o późnym początku (szczególnie z dystonią szyjną) objawy
mogą spontanicznie się wycofać, chociaż poprawa może być
krótkotrwała.8,27 Decyzja o rozpoczęciu leczenia farmakolo-
gicznego zależy od m.in. wieku, zaawansowania choroby, za-
jęcia poszczególnych części ciała ruchami dystonicznymi,
stopnia niepełnosprawności, objawów bólowych związanych
z nieprawidłowymi skurczami mięśni, a także czynników psy-
chologicznych i społecznych. Wybór leku uzależniony jest
od jego indywidualnej tolerancji i działań niepożądanych
u danego pacjenta. Starsi pacjenci gorzej tolerują objawy nie-
pożądane leków antycholinergicznych, podczas gdy inni nie
są w stanie utrzymać harmonogramu podawania toksyny bo-
tulinowej co 3-4 miesiące.

Fizykoterapia i terapia zajęciowa mogą być metodą lecze-
nia dystonii z wyboru lub stanowić uzupełnienie farmakote-
rapii. Odpowiednie bransoletki szyjne i specjalne urządzenia
do pisania mogą stymulować receptory czuciowe, powodując
odruchowe zmniejszenie dystonicznego skurczu mięśnia.
Urządzenia te znalazły zastosowanie w leczeniu dystonii szyj-

nej i kurczu pisarskiego. Odpowiednie ćwiczenia rozciągają-
ce mięśnie oraz odpowiednie ćwiczenia ruchowe mogą
zmniejszać bolesność kurczów mięśni.28,29 Trening sensorycz-
ny oraz techniki unieruchamiania kończyn były stosowane
w leczeniu dystonii, jednak ich skuteczność jest niepewna.
Wielu pacjentów z kurczem pisarskim relacjonuje zmniejsze-
nie objawów po zastosowaniu np. grubszego pióra. Fizykote-
rapia może mieć również znaczenie w zapobieganiu skurczów
mięśni. Jak dotąd brakuje dużych randomizowanych badań
oceniających skuteczność tego rodzaju terapii.

LECZENIE FARMAKOLOGICZNE
Brakuje dowodów z badań naukowych na skuteczność do-

ustnego leczenia farmakologicznego dystonii. Małe badania
lekowe bez podwójnie ślepej próby wykazały skuteczność le-
ków antycholinergicznych, antagonistów dopaminy, baklofe-
nu i benzodwuazepin. Leki doustne mogą być stosowane
w mono- lub politerapii oraz jako leczenie wspomagające
u pacjentów leczonych toksyną botulinową lub chirurgicznie
głęboką stymulacją mózgu DBS (tabela). Toksyna botulinowa
aktualnie uważana jest za lek pierwszego rzutu w większości
dystonii szyjnych i czaszkowych i może być stosowana w kur-
czu pisarskim.30

LEWODOPA
Pacjenci z dystonią zależną od lewodopy (DYT5, DYT14)

odpowiadają na leczenie małymi dawkami lewodopy. Lecze-
nie może być rozpoczynane w dawkach lewodopa/karbido-
pa: 100/10 mg lub 100/25 mg lub mniejszych. W niektórych
przypadkach dopiero dawki do 1000 mg na dobę mogą być
skuteczne.28 Skuteczność leczenia może być znaczna i długo-
trwała bez wywołania objawów niepożądanych lewodopy, ta-
kich jak fluktuacje ruchowe i dyskinezy. Z reguły nie ma

TABELA. STRATEGIE TERAPEUTYCZNE W DYSTONII

Opcja lecznicza Wskazania

Lewodopa Dystonia wrażliwa na lewodopę (zalecana próba terapeutyczna we wszystkich dystoniach
o wczesnym początku)

Triheksyfenidyl Dystonie uogólnione i segementarne
Wszystkie dystonie ogniskowe i związane z ruchem

Tetrabenazyna Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonia szyjna

Baklofen (doustnie) Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonie twarzowe
Dystonie szyjne

Klonazepam Dystonie uogólnione i segmentarne
Blefarospazm
Dystonie szyjne

Baklofen dokanałowo Dystonie związane ze spastycznością

Toksyna botulinowa Dystonie ogniskowe

Odnerwienie obwodowe mięśni/miotomie Blefarospazm

Głęboka stymulacja gałki bladej (GPi DBS) Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonie szyjne
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nią o wczesnym i późnym początku jest wiek 26 lat. Osoby
z dystonią o wczesnym początku częściej są nosicielami muta-
cji w genie DYT1, powodującej pierwotną dystonię torsyjną,
zwykle rozpoczynającą się w kończynach dolnych, która z wie-
kiem uogólnia się.7 Postacie o późnym początku zwykle są
sporadyczne, ruchy dystoniczne zazwyczaj ograniczone są
do mięśni kończyn górnych i/lub twarzy i mają charakter miej-
scowy lub segmentarny.8

Klasyfikacja dystonii oparta na zajęciu poszczególnych
części ciała rozróżnia dystonie: ogniskowe (zajęcie jednego
rejonu ciała), segmentarne (zajęcie dwóch sąsiadujących re-
jonów), wieloogniskowe (zajęcie kilku niezwiązanych anato-
micznie rejonów ciała) oraz uogólnione, w których zajęte są
kończyna dolna, tułów i jeden inny rejon ciała lub obie koń-
czyny dolne i inny rejon ciała.9 Hemidystonia, charakteryzu-
jąca się zajęciem tożstronnych kończyn, zwykle związana jest
z uszkodzeniem strukturalnym OUN lub chorobą neurode-
generacyjną.10,11

Klasyfikacja etiologiczna dzieli dystonie na pierwotne
i wtórne. Objawy dystoniczne mogą występować w innych
chorobach neurologicznych, takich jak tiki, napadowe dyski-
nezy, dystonie rzekome. W pierwotnych dystoniach ruchy
dystoniczne są jedynymi objawami klinicznymi (czasami mo-
że występować również drżenie). W przypadku dystonii pier-
wotnych, wywiad, badania laboratoryjne oraz neuroobrazowe
nie powinny wskazywać na wtórną przyczynę dystonii. Spo-
śród 17 znanych do tej pory genetycznie uwarunkowanych
dystonii typy DYT1, DYT2, DYT4, DYT6, DYT7, DYT13 oraz
DYT17 są dystoniami pierwotnymi. Najczęstszą postacią dys-
tonii pierwotnej jest dystonia wywołana mutacją genu DYT1
prowadząca do dystonii torsyjnej Oppenheima dziedziczonej
w sposób autosomalny dominujący. Postać ta stanowi ok. 90%
wszystkich dystonii o wczesnym początku w populacji Żydów
aszkenazyjskich oraz 40-50% przypadków w innych popula-
cjach.7,12 Typowo choroba rozpoczyna się przed 26 r.ż. uogól-
nioną dystonią, jednak opisywano przypadki zachorowań
w wieku późniejszym (do 64 r.ż.) ze zmiennym fenotypem
klinicznym z około 35% przypadków ograniczonych do dys-
tonii ogniskowej lub segmentalnej. Penetracja genu wynosi
jedynie 30%, więc wielu nosicieli mutacji nie ma objawów kli-
nicznych.7,13

Niektóre pierwotne dystonie niezwiązane z mutacją DYT1
mają głównie charakter ogniskowy lub segmentarny. Większość
ogniskowych i segmentarnych dystonii manifestujących się
w wieku dorosłym jest wywołana mutacjami sporadycznymi
i nie ma określonego locus. Najczęstszą ogniskową dystonią
wieku dorosłego jest dystonia szyjna obejmująca mięśnie szyi
i ramion.14-17 Nieprawidłowe ruchy dystoniczne mogą prowa-
dzić do skrętu głowy (torticollis), zgięcia bocznego głowy (la-
terocollis), zgięcia głowy do przodu (anterocollis), przeprostu
szyi do tyłu (retrocollis) lub współwystępowania wyżej wymie-
nionych. Częstym objawem jest ból mięśni szyi i/lub karku. In-
ne postacie dystonii o późnym początku to bolesny kurcz
powiek (blepharospasm) obejmujący mięśnie okrężne oka,
dystonia ustno-żuchwowa obejmująca mięśnie dolnej części
twarzy, żwacze, mięśnie języka i gardła, dystonia krtani (napa-

dowa dysfonia) dotycząca mięśni krtani oraz dystonie kończyn.
W przypadku gdy ruchy dystoniczne obejmują górną i dolną
część twarzy, używa się nazwy zespół Meige’a.18 Swoistymi po-
staciami dystonii są dystonie związane z określoną czynnością
ruchową lub określonym zawodem. Najczęstszą postacią tych
dystonii jest kurcz pisarski dotyczący mięśni drobnych dłoni
dominującej. Początkowo kurcz pisarski ujawnia się jedynie
w trakcie pisania, później może występować podczas wykony-
wania innych czynności i doprowadza do przykurczu dłoni.19

Dystonie wywołane określonym ruchem związane są najczę-
ściej z kończynami, opisywane są również dystonie innych grup
mięśni (dystonia mięśni twarzy u trębaczy).20

Dystonie wtórne obejmują zespoły dystonia plus, dystonie
w przebiegu chorób zwyrodnieniowych, dystonie związane
z parkinsonizmem i innymi nabytymi przyczynami. Zespoły
dystonia plus są zespołami niezwiązanymi z chorobami
neurodegeneracyjnymi, w których, oprócz dystonii, mogą
występować inne objawy, takie jak ataksja, mioklonie lub par-
kinsonizm. Spośród zidentyfikowanych genetycznych przy-
czyn dystonii, mutacje genów DYT5, DYT11, DYT12, DYT14,
DYT15 oraz DYT16 wywołują zespoły dystonii plus. Najbar-
dziej znanym przykładem zespołu dystonii plus jest dystonia
wrażliwa na leczenie dopaminą (DYT5, DYT14). Choroba zwy-
kle zaczyna się w dzieciństwie objawami parkinsonizmu z róż-
nym nasileniem objawów w ciągu dnia i spektakularną
odpowiedzią na leczenie małymi dawkami lewodopy.21-22

Dystonię DYT12 charakteryzuje nagłe wystąpienie objawów
dystonii i parkinsonizmu z niewielką odpowiedzią lub jej
brakiem na leczenie lewodopą.23 Dystonie DYT11 i DYT15
charakteryzują mioklonie, które ustępują pod wpływem nie-
wielkich ilości alkoholu.24-26

Dystonie odpowiadające na leczenie lewodopą mogą rów-
nież występować w chorobach neurodegeneracyjnych, takich
jak choroba Parkinsona czy zespoły parkinsonizm plus. U nie-
których pacjentów dystonia może ustępować pod wpływem
leczenia lewodopą, u niektórych może być objawem niepożą-
danym lewodopy. Dystonie wtórne często stanowią działanie
niepożądane leków i zwykle ustępują po zaprzestaniu stoso-
wania leku. W niektórych przypadkach po odstawieniu leku
objawy dystonii mogą się utrzymywać lub wręcz nasilać. Nie-
kiedy jednak nawet po całkowitym odstawieniu leku może
dojść do pojawienia się tzw. dystonii późnych. Dotyczy to zwy-
kle leków przeciwwymiotnych i niektórych neuroleptyków.
Omówienie licznych przykładów dystonii wtórnych związa-
nych z genetycznie uwarunkowanymi chorobami neurodege-
neracyjnymi przekracza ramy niniejszego opracowania. W tych
przypadkach dokładna diagnostyka różnicowa obejmująca ba-
dania biochemiczne i neuroobrazowe jest niezbędna do posta-
wienia odpowiedniej diagnozy przyczyn dystonii. Jest to
szczególne istotne w przypadku dystonii wtórnych poddają-
cych się leczeniu, takich jak np. dystonie w przebiegu choro-
by Wilsona. Dokładną diagnostykę potencjalnych przyczyn
objawów dystonicznych, łącznie z próbą leczenia lewodopą,
należy przeprowadzić we wszystkich przypadkach dystonii
o wczesnym początku oraz w przypadkach dystonii o późnym
początku i nietypowym przebiegu. Przypadki dystonii o póź-
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nym początku, szczególnie postaci ogniskowe obejmujące
mięśnie twarzy i kończyn, nie wymagają tak dokładnej diagno-
styki różnicowej.

Leczenie dystonii
W przypadku ustalenia rozpoznania dystonii pierwotnej le-
czenie farmakologiczne jest ukierunkowane na zmniejszenie
objawów klinicznych. U pacjentów z niewielkim objawami kli-
nicznymi lub z przeciwwskazaniami do leczenia farmakolo-
gicznego obserwacja kliniczna i monitorowanie stanu
neurologicznego mogą być wystarczające w opiece ambulato-
ryjnej. Szacuje się, że u 9-12% pacjentów z dystonią ognisko-
wą o późnym początku (szczególnie z dystonią szyjną) objawy
mogą spontanicznie się wycofać, chociaż poprawa może być
krótkotrwała.8,27 Decyzja o rozpoczęciu leczenia farmakolo-
gicznego zależy od m.in. wieku, zaawansowania choroby, za-
jęcia poszczególnych części ciała ruchami dystonicznymi,
stopnia niepełnosprawności, objawów bólowych związanych
z nieprawidłowymi skurczami mięśni, a także czynników psy-
chologicznych i społecznych. Wybór leku uzależniony jest
od jego indywidualnej tolerancji i działań niepożądanych
u danego pacjenta. Starsi pacjenci gorzej tolerują objawy nie-
pożądane leków antycholinergicznych, podczas gdy inni nie
są w stanie utrzymać harmonogramu podawania toksyny bo-
tulinowej co 3-4 miesiące.

Fizykoterapia i terapia zajęciowa mogą być metodą lecze-
nia dystonii z wyboru lub stanowić uzupełnienie farmakote-
rapii. Odpowiednie bransoletki szyjne i specjalne urządzenia
do pisania mogą stymulować receptory czuciowe, powodując
odruchowe zmniejszenie dystonicznego skurczu mięśnia.
Urządzenia te znalazły zastosowanie w leczeniu dystonii szyj-

nej i kurczu pisarskiego. Odpowiednie ćwiczenia rozciągają-
ce mięśnie oraz odpowiednie ćwiczenia ruchowe mogą
zmniejszać bolesność kurczów mięśni.28,29 Trening sensorycz-
ny oraz techniki unieruchamiania kończyn były stosowane
w leczeniu dystonii, jednak ich skuteczność jest niepewna.
Wielu pacjentów z kurczem pisarskim relacjonuje zmniejsze-
nie objawów po zastosowaniu np. grubszego pióra. Fizykote-
rapia może mieć również znaczenie w zapobieganiu skurczów
mięśni. Jak dotąd brakuje dużych randomizowanych badań
oceniających skuteczność tego rodzaju terapii.

LECZENIE FARMAKOLOGICZNE
Brakuje dowodów z badań naukowych na skuteczność do-

ustnego leczenia farmakologicznego dystonii. Małe badania
lekowe bez podwójnie ślepej próby wykazały skuteczność le-
ków antycholinergicznych, antagonistów dopaminy, baklofe-
nu i benzodwuazepin. Leki doustne mogą być stosowane
w mono- lub politerapii oraz jako leczenie wspomagające
u pacjentów leczonych toksyną botulinową lub chirurgicznie
głęboką stymulacją mózgu DBS (tabela). Toksyna botulinowa
aktualnie uważana jest za lek pierwszego rzutu w większości
dystonii szyjnych i czaszkowych i może być stosowana w kur-
czu pisarskim.30

LEWODOPA
Pacjenci z dystonią zależną od lewodopy (DYT5, DYT14)

odpowiadają na leczenie małymi dawkami lewodopy. Lecze-
nie może być rozpoczynane w dawkach lewodopa/karbido-
pa: 100/10 mg lub 100/25 mg lub mniejszych. W niektórych
przypadkach dopiero dawki do 1000 mg na dobę mogą być
skuteczne.28 Skuteczność leczenia może być znaczna i długo-
trwała bez wywołania objawów niepożądanych lewodopy, ta-
kich jak fluktuacje ruchowe i dyskinezy. Z reguły nie ma

TABELA. STRATEGIE TERAPEUTYCZNE W DYSTONII

Opcja lecznicza Wskazania

Lewodopa Dystonia wrażliwa na lewodopę (zalecana próba terapeutyczna we wszystkich dystoniach
o wczesnym początku)

Triheksyfenidyl Dystonie uogólnione i segementarne
Wszystkie dystonie ogniskowe i związane z ruchem

Tetrabenazyna Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonia szyjna

Baklofen (doustnie) Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonie twarzowe
Dystonie szyjne

Klonazepam Dystonie uogólnione i segmentarne
Blefarospazm
Dystonie szyjne

Baklofen dokanałowo Dystonie związane ze spastycznością

Toksyna botulinowa Dystonie ogniskowe

Odnerwienie obwodowe mięśni/miotomie Blefarospazm

Głęboka stymulacja gałki bladej (GPi DBS) Dystonie uogólnione i segmentarne
Dystonie szyjne
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nią o wczesnym i późnym początku jest wiek 26 lat. Osoby
z dystonią o wczesnym początku częściej są nosicielami muta-
cji w genie DYT1, powodującej pierwotną dystonię torsyjną,
zwykle rozpoczynającą się w kończynach dolnych, która z wie-
kiem uogólnia się.7 Postacie o późnym początku zwykle są
sporadyczne, ruchy dystoniczne zazwyczaj ograniczone są
do mięśni kończyn górnych i/lub twarzy i mają charakter miej-
scowy lub segmentarny.8

Klasyfikacja dystonii oparta na zajęciu poszczególnych
części ciała rozróżnia dystonie: ogniskowe (zajęcie jednego
rejonu ciała), segmentarne (zajęcie dwóch sąsiadujących re-
jonów), wieloogniskowe (zajęcie kilku niezwiązanych anato-
micznie rejonów ciała) oraz uogólnione, w których zajęte są
kończyna dolna, tułów i jeden inny rejon ciała lub obie koń-
czyny dolne i inny rejon ciała.9 Hemidystonia, charakteryzu-
jąca się zajęciem tożstronnych kończyn, zwykle związana jest
z uszkodzeniem strukturalnym OUN lub chorobą neurode-
generacyjną.10,11

Klasyfikacja etiologiczna dzieli dystonie na pierwotne
i wtórne. Objawy dystoniczne mogą występować w innych
chorobach neurologicznych, takich jak tiki, napadowe dyski-
nezy, dystonie rzekome. W pierwotnych dystoniach ruchy
dystoniczne są jedynymi objawami klinicznymi (czasami mo-
że występować również drżenie). W przypadku dystonii pier-
wotnych, wywiad, badania laboratoryjne oraz neuroobrazowe
nie powinny wskazywać na wtórną przyczynę dystonii. Spo-
śród 17 znanych do tej pory genetycznie uwarunkowanych
dystonii typy DYT1, DYT2, DYT4, DYT6, DYT7, DYT13 oraz
DYT17 są dystoniami pierwotnymi. Najczęstszą postacią dys-
tonii pierwotnej jest dystonia wywołana mutacją genu DYT1
prowadząca do dystonii torsyjnej Oppenheima dziedziczonej
w sposób autosomalny dominujący. Postać ta stanowi ok. 90%
wszystkich dystonii o wczesnym początku w populacji Żydów
aszkenazyjskich oraz 40-50% przypadków w innych popula-
cjach.7,12 Typowo choroba rozpoczyna się przed 26 r.ż. uogól-
nioną dystonią, jednak opisywano przypadki zachorowań
w wieku późniejszym (do 64 r.ż.) ze zmiennym fenotypem
klinicznym z około 35% przypadków ograniczonych do dys-
tonii ogniskowej lub segmentalnej. Penetracja genu wynosi
jedynie 30%, więc wielu nosicieli mutacji nie ma objawów kli-
nicznych.7,13

Niektóre pierwotne dystonie niezwiązane z mutacją DYT1
mają głównie charakter ogniskowy lub segmentarny. Większość
ogniskowych i segmentarnych dystonii manifestujących się
w wieku dorosłym jest wywołana mutacjami sporadycznymi
i nie ma określonego locus. Najczęstszą ogniskową dystonią
wieku dorosłego jest dystonia szyjna obejmująca mięśnie szyi
i ramion.14-17 Nieprawidłowe ruchy dystoniczne mogą prowa-
dzić do skrętu głowy (torticollis), zgięcia bocznego głowy (la-
terocollis), zgięcia głowy do przodu (anterocollis), przeprostu
szyi do tyłu (retrocollis) lub współwystępowania wyżej wymie-
nionych. Częstym objawem jest ból mięśni szyi i/lub karku. In-
ne postacie dystonii o późnym początku to bolesny kurcz
powiek (blepharospasm) obejmujący mięśnie okrężne oka,
dystonia ustno-żuchwowa obejmująca mięśnie dolnej części
twarzy, żwacze, mięśnie języka i gardła, dystonia krtani (napa-

dowa dysfonia) dotycząca mięśni krtani oraz dystonie kończyn.
W przypadku gdy ruchy dystoniczne obejmują górną i dolną
część twarzy, używa się nazwy zespół Meige’a.18 Swoistymi po-
staciami dystonii są dystonie związane z określoną czynnością
ruchową lub określonym zawodem. Najczęstszą postacią tych
dystonii jest kurcz pisarski dotyczący mięśni drobnych dłoni
dominującej. Początkowo kurcz pisarski ujawnia się jedynie
w trakcie pisania, później może występować podczas wykony-
wania innych czynności i doprowadza do przykurczu dłoni.19

Dystonie wywołane określonym ruchem związane są najczę-
ściej z kończynami, opisywane są również dystonie innych grup
mięśni (dystonia mięśni twarzy u trębaczy).20

Dystonie wtórne obejmują zespoły dystonia plus, dystonie
w przebiegu chorób zwyrodnieniowych, dystonie związane
z parkinsonizmem i innymi nabytymi przyczynami. Zespoły
dystonia plus są zespołami niezwiązanymi z chorobami
neurodegeneracyjnymi, w których, oprócz dystonii, mogą
występować inne objawy, takie jak ataksja, mioklonie lub par-
kinsonizm. Spośród zidentyfikowanych genetycznych przy-
czyn dystonii, mutacje genów DYT5, DYT11, DYT12, DYT14,
DYT15 oraz DYT16 wywołują zespoły dystonii plus. Najbar-
dziej znanym przykładem zespołu dystonii plus jest dystonia
wrażliwa na leczenie dopaminą (DYT5, DYT14). Choroba zwy-
kle zaczyna się w dzieciństwie objawami parkinsonizmu z róż-
nym nasileniem objawów w ciągu dnia i spektakularną
odpowiedzią na leczenie małymi dawkami lewodopy.21-22

Dystonię DYT12 charakteryzuje nagłe wystąpienie objawów
dystonii i parkinsonizmu z niewielką odpowiedzią lub jej
brakiem na leczenie lewodopą.23 Dystonie DYT11 i DYT15
charakteryzują mioklonie, które ustępują pod wpływem nie-
wielkich ilości alkoholu.24-26

Dystonie odpowiadające na leczenie lewodopą mogą rów-
nież występować w chorobach neurodegeneracyjnych, takich
jak choroba Parkinsona czy zespoły parkinsonizm plus. U nie-
których pacjentów dystonia może ustępować pod wpływem
leczenia lewodopą, u niektórych może być objawem niepożą-
danym lewodopy. Dystonie wtórne często stanowią działanie
niepożądane leków i zwykle ustępują po zaprzestaniu stoso-
wania leku. W niektórych przypadkach po odstawieniu leku
objawy dystonii mogą się utrzymywać lub wręcz nasilać. Nie-
kiedy jednak nawet po całkowitym odstawieniu leku może
dojść do pojawienia się tzw. dystonii późnych. Dotyczy to zwy-
kle leków przeciwwymiotnych i niektórych neuroleptyków.
Omówienie licznych przykładów dystonii wtórnych związa-
nych z genetycznie uwarunkowanymi chorobami neurodege-
neracyjnymi przekracza ramy niniejszego opracowania. W tych
przypadkach dokładna diagnostyka różnicowa obejmująca ba-
dania biochemiczne i neuroobrazowe jest niezbędna do posta-
wienia odpowiedniej diagnozy przyczyn dystonii. Jest to
szczególne istotne w przypadku dystonii wtórnych poddają-
cych się leczeniu, takich jak np. dystonie w przebiegu choro-
by Wilsona. Dokładną diagnostykę potencjalnych przyczyn
objawów dystonicznych, łącznie z próbą leczenia lewodopą,
należy przeprowadzić we wszystkich przypadkach dystonii
o wczesnym początku oraz w przypadkach dystonii o późnym
początku i nietypowym przebiegu. Przypadki dystonii o póź-
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Pojedyncze opisy przypadków i małe badania kliniczne
oceniały skuteczność innych leków m.in. leków przeciwpa-
daczkowych w leczeniu dystonii. Pojedyncze badanie
z podwójnie ślepą próbą oceniające skuteczność kwasu wal-
proinowego w zespole Meige’a sugeruje korzystny wpływ je-
go stosowania, jednak mała liczebność grupy ogranicza jego
znaczenie.53 Karbamazepina i fenytoina mogą być skuteczne
w leczeniu napadowych kinezygennnych dyskinez.54 Zmniej-
szenie objawów zespołu Meige’a i dystonii uogólnionej
opisywano w pojedynczych przypadkach stosowania
lewetiracetamu,55,56 jednak kolejne małe otwarte badania nie
wykazały jego skuteczności u pacjentów z dystonią szyjną,
segmentarną i uogólnioną.57,58 W przypadku innych leków,
takich jak morfina, lit i meksyletyna, których korzystny wpływ
w dystonii był opisywany w badaniach małych grup lub w opi-
sach przypadków, brakuje dowodów z badań naukowych na
ich skuteczność.

TOKSYNA BOTULINOWA
Od momentu dopuszczenia przez FDA do leczenia blefa-

rospazmu w 1989 roku i dystonii szyjnej w 2000 roku toksy-
na botulinowa szybko stała się lekiem pierwszego wyboru
w leczeniu większości dystonii ogniskowych. Popularność
toksyny botulinowej jest częściowo związana z jej miejsco-
wym działaniem. Toksyna botulinowa hamuje uwalnianie ace-
tylocholiny z zakończeń presynaptycznych w synapsach
nerwowo-mięśniowych w miejscu iniekcji, w mięśniu, do któ-
rego została podana. Doświadczenia kliniczne wskazują na
stosunkowo niewielką liczbę ogólnoustrojowych działań nie-
pożądanych toksyny botulinowej w odróżnieniu od leków do-
ustnych. Wraz ze wzrostem zastosowań klinicznych toksyny
botulinowej w ciągu ostatnich lat zwiększyła się liczba opisy-
wanych działań niepożądanych systemowych, poza miejscem
podania. Działania te związane były z zaburzeniami oddecho-
wymi, połykania i ogólnym osłabieniem mięśni.59 Doprowa-
dziło to do ponownego badania mechanizmów działania
toksyny botulinowej i jej wpływu na synapsy nerwowo-
-mięśniowe poza miejscem podania leku. Badania na mode-
lach zwierzęcych wykazały, że toksyna botulinowa może dzia-
łać bezpośrednio na zakończenia nerwowe w miejscu
podania i poza nim oraz pośrednio na ośrodkowy układ ner-
wowy.60 Implikacje kliniczne wynikające z cytowanych badań
nie są jednoznaczne, ponieważ opisywane działania niepożą-
dane nie muszą być związane z podaniem leku. Aktualne za-
lecenia FDA dotyczące stosowania toksyny botulinowej
nakazują oznaczenie preparatów informacją o możliwym
ogólnym działaniu leku oraz informowaniu pacjentów przez
lekarzy zalecających toksynę o jej możliwych ogólnoustrojo-
wych objawach niepożądanych.61 Aktualnie FDA zatwierdziło
stosowanie preparatów 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-
ły skuteczność toksyny botulinowej w zmniejszeniu ruchów

mimowolnych i bólu u 90% pacjentów.62,63 Potencjalne dzia-
łania niepożądane to: dysfagia, osłabienie szyi, zmiana barwy
głosu, suchość w jamie ustnej oraz ból w miejscu podania
leku. Kontrolowane placebo badanie z podwójnie ślepą próbą
z zastosowaniem Botoxu™ w dawkach od 140 do 165 j.
u 55 pacjentów z dystonią szyjną w 3-miesięcznej obserwacji
wykazały znaczącą poprawę ruchomości szyi oraz zmniejsze-
nie bólu.64 Kolejne badania wykazały podobną skuteczność
toksyny botulinowej typu A i B.65 Kontrolowane placebo
badanie z podwójnie ślepą próbą oceniające różne dawki
Myoblocu™ (2500, 5000 i 10 000 j.) u 109 pacjentów wykaza-
ły większą skuteczność każdej z dawek w porównaniu z pla-
cebo. W grupie otrzymującej największą dawkę poprawę
obserwowano w 77% przypadków.66 Inne badanie oceniają-
ce skuteczność różnych dawek Dysportu™ (250, 500 i 1000 j.)
w porównaniu z placebo u 75 pacjentów wykazało poprawę
w 25 i 30% w dwóch największych dawkach, jednak w grupie
otrzymującej największą dawkę leku częściej obserwowano
działania niepożądane: osłabienie szyi i trudności z połyka-
niem.67 Porównanie Botoxu™ i Myoblocu™ u 139 pacjentów
w randomizowanym badaniu z podwójnie ślepą próbą i gru-
pami równoległymi, w której oceniano nasilenie dystonii za
pomocą skali z Toronto (Toronto western torticollis rating
scale, TWSTRS), wykazało podobną skuteczność po 4 tygo-
dniach, ale nieznacznie dłuższe działanie toksyny typu A
w porównaniu z toksyną botulinową typu B (odpowiednio
14 vs 12,1 tygodnia).68 Zaburzenia połykania, suchość w jamie
ustnej i nasilenie zaparć były większe przy stosowaniu toksy-
ny typu B.

Przeprowadzono kilka kontrolowanych placebo badań
z podwójnie ślepą próbą oceniających skuteczność toksyny
botulinowej w leczeniu blefarospazmu. Autorzy analizy bazy
Cochrane opublikowanych badań uznali jednak, że brakuje
wiarygodnych randomizowanych badań potwierdzających
użycie toksyny botulinowej w blefarospoazmie.69 Małe kon-
trolowane placebo badanie i badania otwarte wykazały sku-
teczność toksyny botulinowej w leczeniu bolesnego kurczu
powiek. Badanie z podwójnie ślepą próbą z udziałem 12 pa-
cjentów wykazało brak odpowiedzi na placebo i poprawę
o 72% wyniku skali nasilenia dystonii po zastosowaniu
Botoxu™.62 Wyniki dodatkowych badań zmieniły rekomen-
dacje dotyczące preferowanych miejsc podania toksyny
i miejsc, które należy unikać. Potencjalne działania niepożąda-
ne obejmują: suchość oka, opadnięcie powieki i podwójne
widzenie. Retrospektywne badanie z udziałem 25 pacjentów
porównujące podanie przed tarczkę powieki i przed przegro-
dę powieki wykazały, że podanie przed tarczkę charakteryzu-
je się większą skutecznością (97 vs 90%), dłuższym czasem
utrzymywania się skuteczności leczenia (11,4 vs 8,2 tygodnia)
oraz mniejszą liczbą działań niepożądanych (13 vs 16%) w po-
równaniu z podaniem przed przegrodę powieki.70 Wyniki in-
nych badań potwierdzają wyższość podania przez tarczkę
powieki.71 Jedną z częstych przyczyn braku skuteczności le-
czenia przy stosowaniu toksyny botulinowej jest nieprawidło-
we rozpoznanie apraksji powiek jako kurczu powiek lub
współistnienie obu chorób.71
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potrzeby stosowania innych leków dopaminergicznych.31 Le-
wodopa jest rzadko używana w innych typach dystonii, ale
próba leczenia lewodopą powinna być wykonana we wszyst-
kich przypadkach dystonii o wczesnym początku.

LEKI ANTYCHOLINERGICZNE
Brakuje danych z badań naukowych dotyczących leczenia

dystonii lekami antycholinergicznymi. W dwóch badaniach
klasy III wykazano większą skuteczność triheksyfenidylu
w porównaniu z placebo w długotrwałym leczeniu pacjentów
z uogólnioną lub segmentalną dystonią wieku dziecięce-
go.30,32,33 Badania otwarte wykazały skuteczność leków
antycholinergicznych w dystonii miejscowej o późnym po-
czątku.34,35 Badanie retrospektywne pacjentów z dystonią
o wczesnym i późnym początku leczonych powoli zwiększa-
nymi dawkami leków antycholinergicznych wykazały ich sku-
teczność u około 50% pacjentów z dystonią szyjną o późnym
początku.36 Inne badania nie wykazują różnic w stosowaniu
placebo i leków antycholinergicznych w dystonii szyjnej.37

Praktyka kliniczna wykazuje jednak, że leki antycholinergicz-
ne są często lekami pierwszego rzutu w leczeniu dystonii
ogniskowej o późnym początku (najczęściej w dystonii szyj-
nej i kurczu pisarskim) oraz dystonii o wczesnym początku
nieodpowiadającej na leczenie lewodopą. Głównym czynni-
kiem ograniczającym stosowanie tej grupy leków w dystonii
jest profil ich działań niepożądanych: upośledzenie czynności
poznawczych, zaburzenia widzenia (akomodacji), suchość
w jamie ustnej i zatrzymanie moczu. Leki te są szczególnie źle
tolerowane przez osoby starsze (powyżej 70 r.ż.). Młodsi pa-
cjenci generalnie lepiej tolerują leki antycholinergiczne. Zale-
ca się włączanie leków antycholinergicznych w małych
dawkach. W przypadku triheksyfenidylu powinno się zaczy-
nać się od dawki 1 mg, którą należy powoli zwiększać. Nie-
którzy pacjenci mogą wymagać dawek nawet do 60-100 mg
na dobę.28 Skuteczność innych leków antycholinergicznych
w leczeniu dystonii, takich ja difenhydramina i benzotropina,
jest słabo udokumentowana.

LEKI ANTYDOPAMINERGICZNE
Najskuteczniejszymi lekami antydopaminergicznymi są te,

które zmniejszają ilość dostępnej dopaminy, nie działając
bezpośrednio na receptory dopaminergiczne, i zwykle nie
wywołują późnych dyskinez. Lekiem z tej grupy jest tetrabe-
nazyna, która ostatnio została dopuszczona i zaakceptowana
przez FDA w leczeniu objawów pląsawicy w chorobie Hun-
tingtona. Wykazano w małym kontrolowanym badaniu z po-
dwójnie ślepą próbą skuteczność tetrabenazyny u pacjentów
z dystonią pierwotną.38 Długotrwałe retrospektywne badanie
wykazało zmniejszenie objawów dystonii u 63% pacjentów,
które u 45% utrzymywało się przez 29-31 miesięcy.39 Nie ob-
serwowano różnic w grupach pacjentów z dystonią szyjną,
twarzową czy też uogólnioną, prawdopodobnie ze względu
na małą liczebność grup. Największą skuteczność terapeu-
tyczną tetrabenazyny obserwowano u pacjentów z dystonią
polekową, u których występowało znaczne zmniejszenie
objawów u 89% pacjentów, utrzymujące się u 85% pacjentów

do końca badania. Najczęstszymi działaniami niepożądanymi
stosowania tetrabenazyny były: senność, objawy parkinso-
nowskie, bezsenność, lęk i akatyzje. Tetrabenazyna może
również indukować ostrą reakcję dystoniczną.40 Mimo
dopuszczenia do stosowania tetrabenazyny w Stanach Zjed-
noczonych, jej dostępność w aptekach jest znacznie ograni-
czona i lek musi być zamawiany bezpośrednio u producenta.
Leczenie zwykle zaczyna się od dawek 25 mg na dobę i stop-
niowo zwiększa się w zależności od tolerancji do dawki
200 mg. Innym lekiem zmniejszającym ilość dopaminy stoso-
wanym w leczeniu dystonii jest rezerpina, jakkolwiek braku-
je dowodów jej skuteczności.

Leki blokujące receptory dopaminergiczne generalnie nie
są zalecane w leczeniu dystonii, ponieważ często indukują
późne dyskinezy. Badania IV fazy z zastosowaniem haloperi-
dolu, pimozydu i risperidonu wykazały objawową skuteczność
w zmniejszeniu objawów dystonii, jednak leki te są rzadko sto-
sowane.41,42 Skuteczność klozapiny wykazano w małym bada-
niu, jednak zastosowanie jej jest ograniczone ze względu na
działania niepożądane, głównie agranulocytozę.43

INNE LEKI
Baklofen, agonista receptora GABA, jest skuteczny u nie-

których pacjentów z dystonią ustno-żuchwową i zwykle jest
stosowany jako doustny lek drugiego rzutu w przypadku nie-
skuteczności triheksyfenidylu.36 Stosowane dawki mogą
zwiększane do 80 mg na dobę. Brakuje dowodów skuteczno-
ści stosowania innych leków miorelaksujących, takich jak ty-
zanidyna czy benzapryna, w leczeniu dystonii. Dokanałowe
podawanie baklofenu przy użyciu pompy baklofenowej było
skuteczne w pojedynczych przypadkach.44,45 Większość ba-
dań była prowadzona z udziałem małych grup chorych, głów-
nie u dzieci z pierwotnie uogólnioną dystonią lub dystonią
wtórną w przebiegu mózgowego porażenia dziecięcego. Le-
ki miorelaksujące wydają się bardziej skuteczne u pacjentów
z dystonią z towarzyszącymi bolesnymi kurczami mięśni i spa-
stycznością i mogą być rozważane u pacjentów, u których le-
czenie lekami antycholinergicznymi i toksyną botulinową
było nieskuteczne.46 Leki te podawane dokanałowo mogą być
również skuteczne w leczeniu stanu dystonicznego.47,48 Daw-
ki stosowane w dystonii są zwykle większe niż te stosowane
w leczeniu spastyczności. Działania niepożądane są częste
i obejmują: zaparcia, zaburzenia motoryki jelit, nietrzymanie
moczu i stolca, zaburzenia motoryki ciała, senność, zakaże-
nia miejscowe oraz złamanie/zagięcie cewnika.

Klonazepam może być skuteczny w leczeniu blefarospa-
zmu i dystonii z miokloniami.36,51 Analiza badań otwartych
IV fazy wykazała skuteczność klonazepamu u 23% pacjentów
z bleforospazmem i u 21% pacjentów z dystonią szyjną.52

Klonazepam może być najskuteczniejszy w dystoniach
miejscowych jako leczenie wspomagające, zmniejszające ból
i wywołane emocjami nasilenie objawów u pacjentów leczo-
nych toksyną botulinową. Zwiększanie dawek jest zwykle
ograniczone działaniem niepożądanym w postaci sedacji.
Inne benzodiazepiny rzadziej stosowane w leczeniu dystonii
to diazepam i lorazepam.
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Pojedyncze opisy przypadków i małe badania kliniczne
oceniały skuteczność innych leków m.in. leków przeciwpa-
daczkowych w leczeniu dystonii. Pojedyncze badanie
z podwójnie ślepą próbą oceniające skuteczność kwasu wal-
proinowego w zespole Meige’a sugeruje korzystny wpływ je-
go stosowania, jednak mała liczebność grupy ogranicza jego
znaczenie.53 Karbamazepina i fenytoina mogą być skuteczne
w leczeniu napadowych kinezygennnych dyskinez.54 Zmniej-
szenie objawów zespołu Meige’a i dystonii uogólnionej
opisywano w pojedynczych przypadkach stosowania
lewetiracetamu,55,56 jednak kolejne małe otwarte badania nie
wykazały jego skuteczności u pacjentów z dystonią szyjną,
segmentarną i uogólnioną.57,58 W przypadku innych leków,
takich jak morfina, lit i meksyletyna, których korzystny wpływ
w dystonii był opisywany w badaniach małych grup lub w opi-
sach przypadków, brakuje dowodów z badań naukowych na
ich skuteczność.

TOKSYNA BOTULINOWA
Od momentu dopuszczenia przez FDA do leczenia blefa-

rospazmu w 1989 roku i dystonii szyjnej w 2000 roku toksy-
na botulinowa szybko stała się lekiem pierwszego wyboru
w leczeniu większości dystonii ogniskowych. Popularność
toksyny botulinowej jest częściowo związana z jej miejsco-
wym działaniem. Toksyna botulinowa hamuje uwalnianie ace-
tylocholiny z zakończeń presynaptycznych w synapsach
nerwowo-mięśniowych w miejscu iniekcji, w mięśniu, do któ-
rego została podana. Doświadczenia kliniczne wskazują na
stosunkowo niewielką liczbę ogólnoustrojowych działań nie-
pożądanych toksyny botulinowej w odróżnieniu od leków do-
ustnych. Wraz ze wzrostem zastosowań klinicznych toksyny
botulinowej w ciągu ostatnich lat zwiększyła się liczba opisy-
wanych działań niepożądanych systemowych, poza miejscem
podania. Działania te związane były z zaburzeniami oddecho-
wymi, połykania i ogólnym osłabieniem mięśni.59 Doprowa-
dziło to do ponownego badania mechanizmów działania
toksyny botulinowej i jej wpływu na synapsy nerwowo-
-mięśniowe poza miejscem podania leku. Badania na mode-
lach zwierzęcych wykazały, że toksyna botulinowa może dzia-
łać bezpośrednio na zakończenia nerwowe w miejscu
podania i poza nim oraz pośrednio na ośrodkowy układ ner-
wowy.60 Implikacje kliniczne wynikające z cytowanych badań
nie są jednoznaczne, ponieważ opisywane działania niepożą-
dane nie muszą być związane z podaniem leku. Aktualne za-
lecenia FDA dotyczące stosowania toksyny botulinowej
nakazują oznaczenie preparatów informacją o możliwym
ogólnym działaniu leku oraz informowaniu pacjentów przez
lekarzy zalecających toksynę o jej możliwych ogólnoustrojo-
wych objawach niepożądanych.61 Aktualnie FDA zatwierdziło
stosowanie preparatów 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-
ły skuteczność toksyny botulinowej w zmniejszeniu ruchów

mimowolnych i bólu u 90% pacjentów.62,63 Potencjalne dzia-
łania niepożądane to: dysfagia, osłabienie szyi, zmiana barwy
głosu, suchość w jamie ustnej oraz ból w miejscu podania
leku. Kontrolowane placebo badanie z podwójnie ślepą próbą
z zastosowaniem Botoxu™ w dawkach od 140 do 165 j.
u 55 pacjentów z dystonią szyjną w 3-miesięcznej obserwacji
wykazały znaczącą poprawę ruchomości szyi oraz zmniejsze-
nie bólu.64 Kolejne badania wykazały podobną skuteczność
toksyny botulinowej typu A i B.65 Kontrolowane placebo
badanie z podwójnie ślepą próbą oceniające różne dawki
Myoblocu™ (2500, 5000 i 10 000 j.) u 109 pacjentów wykaza-
ły większą skuteczność każdej z dawek w porównaniu z pla-
cebo. W grupie otrzymującej największą dawkę poprawę
obserwowano w 77% przypadków.66 Inne badanie oceniają-
ce skuteczność różnych dawek Dysportu™ (250, 500 i 1000 j.)
w porównaniu z placebo u 75 pacjentów wykazało poprawę
w 25 i 30% w dwóch największych dawkach, jednak w grupie
otrzymującej największą dawkę leku częściej obserwowano
działania niepożądane: osłabienie szyi i trudności z połyka-
niem.67 Porównanie Botoxu™ i Myoblocu™ u 139 pacjentów
w randomizowanym badaniu z podwójnie ślepą próbą i gru-
pami równoległymi, w której oceniano nasilenie dystonii za
pomocą skali z Toronto (Toronto western torticollis rating
scale, TWSTRS), wykazało podobną skuteczność po 4 tygo-
dniach, ale nieznacznie dłuższe działanie toksyny typu A
w porównaniu z toksyną botulinową typu B (odpowiednio
14 vs 12,1 tygodnia).68 Zaburzenia połykania, suchość w jamie
ustnej i nasilenie zaparć były większe przy stosowaniu toksy-
ny typu B.

Przeprowadzono kilka kontrolowanych placebo badań
z podwójnie ślepą próbą oceniających skuteczność toksyny
botulinowej w leczeniu blefarospazmu. Autorzy analizy bazy
Cochrane opublikowanych badań uznali jednak, że brakuje
wiarygodnych randomizowanych badań potwierdzających
użycie toksyny botulinowej w blefarospoazmie.69 Małe kon-
trolowane placebo badanie i badania otwarte wykazały sku-
teczność toksyny botulinowej w leczeniu bolesnego kurczu
powiek. Badanie z podwójnie ślepą próbą z udziałem 12 pa-
cjentów wykazało brak odpowiedzi na placebo i poprawę
o 72% wyniku skali nasilenia dystonii po zastosowaniu
Botoxu™.62 Wyniki dodatkowych badań zmieniły rekomen-
dacje dotyczące preferowanych miejsc podania toksyny
i miejsc, które należy unikać. Potencjalne działania niepożąda-
ne obejmują: suchość oka, opadnięcie powieki i podwójne
widzenie. Retrospektywne badanie z udziałem 25 pacjentów
porównujące podanie przed tarczkę powieki i przed przegro-
dę powieki wykazały, że podanie przed tarczkę charakteryzu-
je się większą skutecznością (97 vs 90%), dłuższym czasem
utrzymywania się skuteczności leczenia (11,4 vs 8,2 tygodnia)
oraz mniejszą liczbą działań niepożądanych (13 vs 16%) w po-
równaniu z podaniem przed przegrodę powieki.70 Wyniki in-
nych badań potwierdzają wyższość podania przez tarczkę
powieki.71 Jedną z częstych przyczyn braku skuteczności le-
czenia przy stosowaniu toksyny botulinowej jest nieprawidło-
we rozpoznanie apraksji powiek jako kurczu powiek lub
współistnienie obu chorób.71
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potrzeby stosowania innych leków dopaminergicznych.31 Le-
wodopa jest rzadko używana w innych typach dystonii, ale
próba leczenia lewodopą powinna być wykonana we wszyst-
kich przypadkach dystonii o wczesnym początku.

LEKI ANTYCHOLINERGICZNE
Brakuje danych z badań naukowych dotyczących leczenia

dystonii lekami antycholinergicznymi. W dwóch badaniach
klasy III wykazano większą skuteczność triheksyfenidylu
w porównaniu z placebo w długotrwałym leczeniu pacjentów
z uogólnioną lub segmentalną dystonią wieku dziecięce-
go.30,32,33 Badania otwarte wykazały skuteczność leków
antycholinergicznych w dystonii miejscowej o późnym po-
czątku.34,35 Badanie retrospektywne pacjentów z dystonią
o wczesnym i późnym początku leczonych powoli zwiększa-
nymi dawkami leków antycholinergicznych wykazały ich sku-
teczność u około 50% pacjentów z dystonią szyjną o późnym
początku.36 Inne badania nie wykazują różnic w stosowaniu
placebo i leków antycholinergicznych w dystonii szyjnej.37

Praktyka kliniczna wykazuje jednak, że leki antycholinergicz-
ne są często lekami pierwszego rzutu w leczeniu dystonii
ogniskowej o późnym początku (najczęściej w dystonii szyj-
nej i kurczu pisarskim) oraz dystonii o wczesnym początku
nieodpowiadającej na leczenie lewodopą. Głównym czynni-
kiem ograniczającym stosowanie tej grupy leków w dystonii
jest profil ich działań niepożądanych: upośledzenie czynności
poznawczych, zaburzenia widzenia (akomodacji), suchość
w jamie ustnej i zatrzymanie moczu. Leki te są szczególnie źle
tolerowane przez osoby starsze (powyżej 70 r.ż.). Młodsi pa-
cjenci generalnie lepiej tolerują leki antycholinergiczne. Zale-
ca się włączanie leków antycholinergicznych w małych
dawkach. W przypadku triheksyfenidylu powinno się zaczy-
nać się od dawki 1 mg, którą należy powoli zwiększać. Nie-
którzy pacjenci mogą wymagać dawek nawet do 60-100 mg
na dobę.28 Skuteczność innych leków antycholinergicznych
w leczeniu dystonii, takich ja difenhydramina i benzotropina,
jest słabo udokumentowana.

LEKI ANTYDOPAMINERGICZNE
Najskuteczniejszymi lekami antydopaminergicznymi są te,

które zmniejszają ilość dostępnej dopaminy, nie działając
bezpośrednio na receptory dopaminergiczne, i zwykle nie
wywołują późnych dyskinez. Lekiem z tej grupy jest tetrabe-
nazyna, która ostatnio została dopuszczona i zaakceptowana
przez FDA w leczeniu objawów pląsawicy w chorobie Hun-
tingtona. Wykazano w małym kontrolowanym badaniu z po-
dwójnie ślepą próbą skuteczność tetrabenazyny u pacjentów
z dystonią pierwotną.38 Długotrwałe retrospektywne badanie
wykazało zmniejszenie objawów dystonii u 63% pacjentów,
które u 45% utrzymywało się przez 29-31 miesięcy.39 Nie ob-
serwowano różnic w grupach pacjentów z dystonią szyjną,
twarzową czy też uogólnioną, prawdopodobnie ze względu
na małą liczebność grup. Największą skuteczność terapeu-
tyczną tetrabenazyny obserwowano u pacjentów z dystonią
polekową, u których występowało znaczne zmniejszenie
objawów u 89% pacjentów, utrzymujące się u 85% pacjentów

do końca badania. Najczęstszymi działaniami niepożądanymi
stosowania tetrabenazyny były: senność, objawy parkinso-
nowskie, bezsenność, lęk i akatyzje. Tetrabenazyna może
również indukować ostrą reakcję dystoniczną.40 Mimo
dopuszczenia do stosowania tetrabenazyny w Stanach Zjed-
noczonych, jej dostępność w aptekach jest znacznie ograni-
czona i lek musi być zamawiany bezpośrednio u producenta.
Leczenie zwykle zaczyna się od dawek 25 mg na dobę i stop-
niowo zwiększa się w zależności od tolerancji do dawki
200 mg. Innym lekiem zmniejszającym ilość dopaminy stoso-
wanym w leczeniu dystonii jest rezerpina, jakkolwiek braku-
je dowodów jej skuteczności.

Leki blokujące receptory dopaminergiczne generalnie nie
są zalecane w leczeniu dystonii, ponieważ często indukują
późne dyskinezy. Badania IV fazy z zastosowaniem haloperi-
dolu, pimozydu i risperidonu wykazały objawową skuteczność
w zmniejszeniu objawów dystonii, jednak leki te są rzadko sto-
sowane.41,42 Skuteczność klozapiny wykazano w małym bada-
niu, jednak zastosowanie jej jest ograniczone ze względu na
działania niepożądane, głównie agranulocytozę.43

INNE LEKI
Baklofen, agonista receptora GABA, jest skuteczny u nie-

których pacjentów z dystonią ustno-żuchwową i zwykle jest
stosowany jako doustny lek drugiego rzutu w przypadku nie-
skuteczności triheksyfenidylu.36 Stosowane dawki mogą
zwiększane do 80 mg na dobę. Brakuje dowodów skuteczno-
ści stosowania innych leków miorelaksujących, takich jak ty-
zanidyna czy benzapryna, w leczeniu dystonii. Dokanałowe
podawanie baklofenu przy użyciu pompy baklofenowej było
skuteczne w pojedynczych przypadkach.44,45 Większość ba-
dań była prowadzona z udziałem małych grup chorych, głów-
nie u dzieci z pierwotnie uogólnioną dystonią lub dystonią
wtórną w przebiegu mózgowego porażenia dziecięcego. Le-
ki miorelaksujące wydają się bardziej skuteczne u pacjentów
z dystonią z towarzyszącymi bolesnymi kurczami mięśni i spa-
stycznością i mogą być rozważane u pacjentów, u których le-
czenie lekami antycholinergicznymi i toksyną botulinową
było nieskuteczne.46 Leki te podawane dokanałowo mogą być
również skuteczne w leczeniu stanu dystonicznego.47,48 Daw-
ki stosowane w dystonii są zwykle większe niż te stosowane
w leczeniu spastyczności. Działania niepożądane są częste
i obejmują: zaparcia, zaburzenia motoryki jelit, nietrzymanie
moczu i stolca, zaburzenia motoryki ciała, senność, zakaże-
nia miejscowe oraz złamanie/zagięcie cewnika.

Klonazepam może być skuteczny w leczeniu blefarospa-
zmu i dystonii z miokloniami.36,51 Analiza badań otwartych
IV fazy wykazała skuteczność klonazepamu u 23% pacjentów
z bleforospazmem i u 21% pacjentów z dystonią szyjną.52

Klonazepam może być najskuteczniejszy w dystoniach
miejscowych jako leczenie wspomagające, zmniejszające ból
i wywołane emocjami nasilenie objawów u pacjentów leczo-
nych toksyną botulinową. Zwiększanie dawek jest zwykle
ograniczone działaniem niepożądanym w postaci sedacji.
Inne benzodiazepiny rzadziej stosowane w leczeniu dystonii
to diazepam i lorazepam.
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układ jąder podstawy, jednak dokładny mechanizm działania
DBS nie jest znany.84 W prospektywnym badaniu z udziałem
22 pacjentów z pierwotnie uogólnioną dystonią obserwowa-
no zmniejszenie objawów dystonii ocenianych w skali dysto-
nii Burke’a-Fahna-Marsden (BFMS) o 51% po 12 miesiącach
od wszczepienia układu stymulującego.85 U siedmiu pacjen-
tów z tonicznymi hiperkinetycznymi ruchami przed operacją
wykazano poprawę o ponad 75% w skali BFMS po roku
stymulacji. U niektórych pacjentów maksymalny wpływ kli-
niczny został osiągnięty dopiero po 3-6 miesiącach. U tych
pacjentów 3-letnia obserwacja wykazała utrzymywanie się ko-
rzystnego działania stymulacji i zmniejszenie wyników w ska-
li dystonii o 58%. Poprawa jakości życia oceniana przy użyciu
kwestionariusza SF-36 utrzymywała się również po roku.86

Część badań dotyczyła czynników prognostycznych dobrej
odpowiedzi na głęboką stymulację mózgu w dystonii. Bada-
nia te wykazały, że czas trwania choroby ma niekorzystny
wpływ na skuteczność terapii DBS,87 podczas gdy genotyp
DYT1 wiąże się z dobrą odpowiedzią na leczenie stymulacyj-
ne.85,88,89 Pacjenci z dystonią fazową odpowiadają lepiej na
leczenie niż pacjenci z tonicznymi skurczami mięśni.85

Kolejne badanie z podwójnie ślepą próbą i trzymiesięcz-
nym okresem symulowanej stymulacji było przeprowadzone
u pacjentów z dystonią pierwotnie uogólnioną i segementar-
ną. Szesnastu z 40 pacjentów miało dystonię segmentarną do-
tyczącą odcinka szyjnego oraz tułowia, kończyny lub twarzy.90

Wynik skali BFMS poprawił się średnio o 15,8 punktu w gru-
pie pacjentów stymulowanych w porównaniu z 1,6 punktu
w grupie stymulacji symulowanej. Wyniki te odpowiadały
zmniejszeniu o 37,5% niepełnosprawności u pacjentów leczo-
nych aktywnie, w grupie leczonej stymulacją placebo popra-
wę oceniono na 8,3%. W dalszej części badania, w której
wszyscy pacjenci byli stymulowani, pacjenci z grupy poprzed-
nio stymulowanej placebo wykazywali poprawę wyników
w skali dystonii średnio o 12 punktów. Nie stwierdzano istot-
nych różnic w poprawie objawów dystonicznych między
pacjentami z dystonią uogólnioną a segmentarną po 6 miesią-
cach. Badanie prospektywne 10 pacjentów z dystonią seg-
mentarna obejmującą szyję wykazało średnią poprawę
wyników skali BFMS o 60% po 18 miesiącach. Odpowiadało
to poprawie jakości życia ocenianej skalą SF-36 o 51%.91 Ko-
lejne badanie z udziałem 11 pacjentów z dystonią segmentar-
ną wykazało objawową większą poprawę po 3 latach
stymulacji w porównaniu z poprawą obserwowaną po 6 mie-
siącach (zmniejszenie wyników w BFMS o 61 vs 38%).92

Inne badania wykazały skuteczność stymulacji wewnętrz-
nej części gałki bladej w dystonii szyjnej.93-95 Prospektywne
pojedynczo zaślepione wieloośrodkowe badanie, w któ-
rym oceniano skuteczność obustronnej stymulacji GPi
u 10 pacjentów z lekooporną dystonią szyjną, wykazało zna-
czącą poprawę wyników w skali TWSTRS, zmniejszenie bólu
i niepełnosprawności po 12 miesiącach stymulacji.96 Pierwot-
nie uogólniona dystonia, segmentarna oraz dystonia szyjna
są głównymi wskazaniami do stymulacji gałki bladej GPi, jed-
nak w ostatnim czasie ukazały się wyniki badań sugerujące, że
ta metoda leczenia może być również skuteczna w dystoniach

polekowych oraz zespołach dystonii plus (choreoatetoza)
w przebiegu mózgowego porażenia dziecięcego.98

Podsumowanie
Dystonie są heterogenną grupą chorób układu ruchu z bo-
gatą i zróżnicowaną symptomatologią kliniczną. Mimo kilku
dostępnych opcji terapeutycznych leczenie dystonii jest nadal
wyzwaniem dla klinicysty i często wymaga poszukiwań
właściwego sposobu leczenia, niekiedy skojarzonego, któ-
rego celem jest nie tylko zmniejszenie objawów choroby, ale
i poprawa ruchomości. Właściwe rozpoznanie i klasyfikacja
typu dystonii jest kluczowa do wyboru najlepszej metody le-
czenia dla danego pacjenta. Wybierając opcję leczniczą nale-
ży również brać pod uwagę wpływ leczenia na jakość życia
oraz choroby współistniejące, takie jak zaburzenia poznaw-
cze czy depresja. Leczenie pacjentów z dystonią przy
uwzględnieniu ogólnych wytycznych powinno być maksymal-
nie zindywidualizowane.

Artykuł z Neurologic Clinics of North America (Volume 28, Number 4, Pages 927-940,
July 2010, Ninith Kartha, MD) jest publikowany za zgodą Elsevier Inc., New York, New
York, USA. Tłumaczenie Medical Tribune Polska. Ani autorzy, licencjonodawca, Elsevier
Inc., i wydawca, Medical Tribune Polska, nie gwarantują ani nie odnoszą się do jakości
i wartości reklamowanych produktów i usług, ani stanowiska reprezentowanego przez
reklamodawców.
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Skuteczność stosowania toksyny botulinowej typu A w le-
czeniu kurczu pisarskiego została wykazana w dwóch rando-
mizowanych, kontrolowanych placebo badaniach I klasy.72

W jednym z badań z udziałem 40 pacjentów wykazano popra-
wę u 70% chorych stosujących Botox. Poprawa utrzymywała
się w czasie trwania badania (12 miesięcy). W grupie pacjen-
tów leczonych placebo poprawę objawów zgłaszało 31,6% pa-
cjentów.73 Zgłaszane działania niepożądane to osłabienie
mięśni, do których podawany jest lek, i ból w miejscu poda-
nia. Opublikowano jedno badanie klasy I dotyczące stosowa-
nia toksyny botulinowej w leczeniu napadowej dysfonii.74

Badanie objęło jedynie pacjentów z napadową dysfonią typu
przywodzeniowego. Skuteczność leczenia oceniana była wi-
zualnie we wziernikowaniu krtani, na podstawie nasilenia ob-
jawów klinicznych oraz samooceny pacjenta.75 Brakuje badań
I klasy oceniających skuteczność stosowania toksyny botuli-
nowej w leczeniu dystonii twarzowo-żuchwowej. Nieliczne
badania z udziałem małych grup chorych i opisy przypadków
wskazują na skuteczność leczenia toksyną botulinową tej
postaci dystonii oraz zespołu Meige’a. Opis czterech przy-
padków dystonii ustno-żuchwowej z zajęciem mięśnia skrzy-
dlatego bocznego wykazał skuteczność podania toksyny
botulinowej ze zmniejszeniem spontanicznej aktywności mię-
śnia w badaniu EMG z następowym zmniejszeniem dysfunk-
cji narządu żucia w 3 i 9 miesiącu leczenia.76

Ponieważ brakuje wystarczających dowodów skuteczności
toksyny botulinowej w leczeniu dystonii ustno-żuchwowych,
zwykle jest to leczenie drugiego rzutu po zastosowaniu le-
ków doustnych. W przypadku innych dystonii jest to jednak
często lek pierwszego rzutu. Pacjenci zgłaszają zwykle długo-
trwały efekt kliniczny i poprawę jakości życia, dlatego mimo
przedstawionych w tym podrozdziale uwag leczenie toksyną
botulinową jest skuteczne i bezpieczne.77,78 Oporność na le-
czenie toksyną związana z produkcją przeciwciał została
znacznie zmniejszona po wprowadzeniu na rynek prepara-
tów zawierających mniejsze ilości białka toksyny.79 Toksyna
zaczyna działać zwykle następnego dnia lub do dwóch tygo-
dni od podania, a efekt utrzymuje się do 3-4 miesięcy. Stoso-
wane dawki są różne w zależności od mięśnia i nie są
porównywalne w różnych preparatach handlowych i typach
toksyny botulinowej.

LECZENIE CHIRURGICZNE
Leczenie chirurgiczne jest zwykle zarezerwowane dla

ciężkich i opornych na leczenie farmakologiczne dystonii.
Stosuje się zarówno obwodową denerwację mięśni i/lub prze-
cięcie/nadcięcie (miotomia) mięśni w dystonii szyjnej oraz
głęboką stymulację mózgu (części wewnętrznej gałki bladej,
GPi) w przypadku dystonii uogólnionych, szyjnych i innych
dystoni segmentarnych lub ogniskowych.

OBWODOWA DENERWACJA MIĘŚNI I MIOTOMIA
Leczenie dystonii szyjnej metodami chirurgicznymi stało

się znacznie mniej powszechne po wprowadzeniu leczenia
toksyną botulinową. Obecnie leczenie chirurgiczne zarezer-
wowane jest dla przypadków nieodpowiadających na lecze-

nie toksyną. Procedury stosowane w leczeniu chirurgicznym
dystonii szyjnej obejmują: przednie przecięcie szyjnych ko-
rzeni nerwowych, tylne przecięcie nerwu dodatkowego
z miotomią lub bez niej, mikrochirgiczne uszkodzenie ko-
rzeniowej części nerwu dodatkowego. Brakuje kontrolowa-
nych badań porównujących skuteczność wymienionych
technik operacyjnych. W ostatnich latach tylne przecięcie
gałęzi łączących współczulnych (ramizektomia) korzeni
C1-C6 było najczęściej stosowaną techniką operacyjną, po
tym jak w badaniach Bertranda i wsp.80 wykazano dużą sku-
teczność tej metody w wybiórczym odnerwieniu mięśni
aktywnych w dystonii szyjnej.81 Retrospektywne badanie
z udziałem 162 pacjentów wykazało umiarkowaną do znacz-
nej poprawę ruchomości głowy u 77% pacjentów po 3 mie-
siącach od zabiegu, poprawa oceniana była za pomocą
klinicznej skali poprawy. Badanie prospektywne z udziałem
31 pacjentów wykazało funkcjonalnie istotną poprawę
w skali dystonii TWSTRS u 68% pacjentów po 12 miesiącach
od zabiegu.83 Niestety jedynie 1/3 pacjentów uczestniczą-
cych w tym badaniu mogło zmniejszyć dawki leków doust-
nych i u około połowy chorych nadal stosowano toksynę
botulinową. Najczęstszymi działaniami niepożądanymi były
zaburzenia czucia w zakresie unerwienia skórnego uszko-
dzonych korzeni nerwowych oraz łagodne zaburzenia
połykania. Powikłania dotyczyły również niecałkowitej rein-
nerwacji mięśni, zwłaszcza mięśnia mostkowo-obojczyko-
wo-sutkowego, a u trzech osób rozwinęły się objawy
dystonii w innych dotychczas nie zajętych mięśniach.
Pacjenci pierwotnie niewrażliwi na leczenie toksyną botuli-
nową odpowiadali gorzej na leczenie chirurgiczne w porów-
naniu z chorymi, u których oporność na toksynę rozwinęła
się po jakimś czasie. Prawdopodobnie było to związane
z bardziej ograniczonymi ruchami głowy i utrwaloną niepra-
widłową pozycją głowy u osób z dystonią pierwotnie nie-
wrażliwą na leczenie toksyną botulinową. Drżenie głowy nie
poddawało się leczeniu chirurgicznemu prawdopodobnie
ze względu na zajęcie większych grup mięśniowych. Obser-
wacje te skłoniły autorów do uznania drżenia głowy i ogra-
niczenia ruchów głowy za względne przeciwwskazania do
leczenia chirurgicznego.83

Leczenie chirurgiczne obwodowego układu nerwowego
innych dystonii ogniskowych: miotomia dźwigacza górnej po-
wieki w blefarospazmie oraz przecięcie nerwu krtaniowego
zwrotnego w napadowej dysfonii ma ograniczone zastosowa-
nie ze względu na wprowadzenie toksyny botulinowej. Nadal
jednak może być rozważane jako opcja lecznicza w przypad-
kach znacznie nasilonych i lekoopornych dystonii.

GŁĘBOKA STYMULACJA MÓZGU
Pallidotomia i talamotomia są skutecznymi metodami le-

czenia dystonii, jednak ze względu na mniejszą liczbę powi-
kłań i możliwość modyfikacji parametrów stymulacji głęboka
stymulacja części wewnętrznej gałki bladej (deep brain
stimulation, DBS) stała się metodą z wyboru leczenia chirur-
gicznego dystonii. Stymulacja gałki bladej prawdopodobnie
przerywa nieprawidłowy przepływ informacji ruchowej przez
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układ jąder podstawy, jednak dokładny mechanizm działania
DBS nie jest znany.84 W prospektywnym badaniu z udziałem
22 pacjentów z pierwotnie uogólnioną dystonią obserwowa-
no zmniejszenie objawów dystonii ocenianych w skali dysto-
nii Burke’a-Fahna-Marsden (BFMS) o 51% po 12 miesiącach
od wszczepienia układu stymulującego.85 U siedmiu pacjen-
tów z tonicznymi hiperkinetycznymi ruchami przed operacją
wykazano poprawę o ponad 75% w skali BFMS po roku
stymulacji. U niektórych pacjentów maksymalny wpływ kli-
niczny został osiągnięty dopiero po 3-6 miesiącach. U tych
pacjentów 3-letnia obserwacja wykazała utrzymywanie się ko-
rzystnego działania stymulacji i zmniejszenie wyników w ska-
li dystonii o 58%. Poprawa jakości życia oceniana przy użyciu
kwestionariusza SF-36 utrzymywała się również po roku.86

Część badań dotyczyła czynników prognostycznych dobrej
odpowiedzi na głęboką stymulację mózgu w dystonii. Bada-
nia te wykazały, że czas trwania choroby ma niekorzystny
wpływ na skuteczność terapii DBS,87 podczas gdy genotyp
DYT1 wiąże się z dobrą odpowiedzią na leczenie stymulacyj-
ne.85,88,89 Pacjenci z dystonią fazową odpowiadają lepiej na
leczenie niż pacjenci z tonicznymi skurczami mięśni.85

Kolejne badanie z podwójnie ślepą próbą i trzymiesięcz-
nym okresem symulowanej stymulacji było przeprowadzone
u pacjentów z dystonią pierwotnie uogólnioną i segementar-
ną. Szesnastu z 40 pacjentów miało dystonię segmentarną do-
tyczącą odcinka szyjnego oraz tułowia, kończyny lub twarzy.90

Wynik skali BFMS poprawił się średnio o 15,8 punktu w gru-
pie pacjentów stymulowanych w porównaniu z 1,6 punktu
w grupie stymulacji symulowanej. Wyniki te odpowiadały
zmniejszeniu o 37,5% niepełnosprawności u pacjentów leczo-
nych aktywnie, w grupie leczonej stymulacją placebo popra-
wę oceniono na 8,3%. W dalszej części badania, w której
wszyscy pacjenci byli stymulowani, pacjenci z grupy poprzed-
nio stymulowanej placebo wykazywali poprawę wyników
w skali dystonii średnio o 12 punktów. Nie stwierdzano istot-
nych różnic w poprawie objawów dystonicznych między
pacjentami z dystonią uogólnioną a segmentarną po 6 miesią-
cach. Badanie prospektywne 10 pacjentów z dystonią seg-
mentarna obejmującą szyję wykazało średnią poprawę
wyników skali BFMS o 60% po 18 miesiącach. Odpowiadało
to poprawie jakości życia ocenianej skalą SF-36 o 51%.91 Ko-
lejne badanie z udziałem 11 pacjentów z dystonią segmentar-
ną wykazało objawową większą poprawę po 3 latach
stymulacji w porównaniu z poprawą obserwowaną po 6 mie-
siącach (zmniejszenie wyników w BFMS o 61 vs 38%).92

Inne badania wykazały skuteczność stymulacji wewnętrz-
nej części gałki bladej w dystonii szyjnej.93-95 Prospektywne
pojedynczo zaślepione wieloośrodkowe badanie, w któ-
rym oceniano skuteczność obustronnej stymulacji GPi
u 10 pacjentów z lekooporną dystonią szyjną, wykazało zna-
czącą poprawę wyników w skali TWSTRS, zmniejszenie bólu
i niepełnosprawności po 12 miesiącach stymulacji.96 Pierwot-
nie uogólniona dystonia, segmentarna oraz dystonia szyjna
są głównymi wskazaniami do stymulacji gałki bladej GPi, jed-
nak w ostatnim czasie ukazały się wyniki badań sugerujące, że
ta metoda leczenia może być również skuteczna w dystoniach

polekowych oraz zespołach dystonii plus (choreoatetoza)
w przebiegu mózgowego porażenia dziecięcego.98

Podsumowanie
Dystonie są heterogenną grupą chorób układu ruchu z bo-
gatą i zróżnicowaną symptomatologią kliniczną. Mimo kilku
dostępnych opcji terapeutycznych leczenie dystonii jest nadal
wyzwaniem dla klinicysty i często wymaga poszukiwań
właściwego sposobu leczenia, niekiedy skojarzonego, któ-
rego celem jest nie tylko zmniejszenie objawów choroby, ale
i poprawa ruchomości. Właściwe rozpoznanie i klasyfikacja
typu dystonii jest kluczowa do wyboru najlepszej metody le-
czenia dla danego pacjenta. Wybierając opcję leczniczą nale-
ży również brać pod uwagę wpływ leczenia na jakość życia
oraz choroby współistniejące, takie jak zaburzenia poznaw-
cze czy depresja. Leczenie pacjentów z dystonią przy
uwzględnieniu ogólnych wytycznych powinno być maksymal-
nie zindywidualizowane.
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Skuteczność stosowania toksyny botulinowej typu A w le-
czeniu kurczu pisarskiego została wykazana w dwóch rando-
mizowanych, kontrolowanych placebo badaniach I klasy.72

W jednym z badań z udziałem 40 pacjentów wykazano popra-
wę u 70% chorych stosujących Botox. Poprawa utrzymywała
się w czasie trwania badania (12 miesięcy). W grupie pacjen-
tów leczonych placebo poprawę objawów zgłaszało 31,6% pa-
cjentów.73 Zgłaszane działania niepożądane to osłabienie
mięśni, do których podawany jest lek, i ból w miejscu poda-
nia. Opublikowano jedno badanie klasy I dotyczące stosowa-
nia toksyny botulinowej w leczeniu napadowej dysfonii.74

Badanie objęło jedynie pacjentów z napadową dysfonią typu
przywodzeniowego. Skuteczność leczenia oceniana była wi-
zualnie we wziernikowaniu krtani, na podstawie nasilenia ob-
jawów klinicznych oraz samooceny pacjenta.75 Brakuje badań
I klasy oceniających skuteczność stosowania toksyny botuli-
nowej w leczeniu dystonii twarzowo-żuchwowej. Nieliczne
badania z udziałem małych grup chorych i opisy przypadków
wskazują na skuteczność leczenia toksyną botulinową tej
postaci dystonii oraz zespołu Meige’a. Opis czterech przy-
padków dystonii ustno-żuchwowej z zajęciem mięśnia skrzy-
dlatego bocznego wykazał skuteczność podania toksyny
botulinowej ze zmniejszeniem spontanicznej aktywności mię-
śnia w badaniu EMG z następowym zmniejszeniem dysfunk-
cji narządu żucia w 3 i 9 miesiącu leczenia.76

Ponieważ brakuje wystarczających dowodów skuteczności
toksyny botulinowej w leczeniu dystonii ustno-żuchwowych,
zwykle jest to leczenie drugiego rzutu po zastosowaniu le-
ków doustnych. W przypadku innych dystonii jest to jednak
często lek pierwszego rzutu. Pacjenci zgłaszają zwykle długo-
trwały efekt kliniczny i poprawę jakości życia, dlatego mimo
przedstawionych w tym podrozdziale uwag leczenie toksyną
botulinową jest skuteczne i bezpieczne.77,78 Oporność na le-
czenie toksyną związana z produkcją przeciwciał została
znacznie zmniejszona po wprowadzeniu na rynek prepara-
tów zawierających mniejsze ilości białka toksyny.79 Toksyna
zaczyna działać zwykle następnego dnia lub do dwóch tygo-
dni od podania, a efekt utrzymuje się do 3-4 miesięcy. Stoso-
wane dawki są różne w zależności od mięśnia i nie są
porównywalne w różnych preparatach handlowych i typach
toksyny botulinowej.

LECZENIE CHIRURGICZNE
Leczenie chirurgiczne jest zwykle zarezerwowane dla

ciężkich i opornych na leczenie farmakologiczne dystonii.
Stosuje się zarówno obwodową denerwację mięśni i/lub prze-
cięcie/nadcięcie (miotomia) mięśni w dystonii szyjnej oraz
głęboką stymulację mózgu (części wewnętrznej gałki bladej,
GPi) w przypadku dystonii uogólnionych, szyjnych i innych
dystoni segmentarnych lub ogniskowych.

OBWODOWA DENERWACJA MIĘŚNI I MIOTOMIA
Leczenie dystonii szyjnej metodami chirurgicznymi stało

się znacznie mniej powszechne po wprowadzeniu leczenia
toksyną botulinową. Obecnie leczenie chirurgiczne zarezer-
wowane jest dla przypadków nieodpowiadających na lecze-

nie toksyną. Procedury stosowane w leczeniu chirurgicznym
dystonii szyjnej obejmują: przednie przecięcie szyjnych ko-
rzeni nerwowych, tylne przecięcie nerwu dodatkowego
z miotomią lub bez niej, mikrochirgiczne uszkodzenie ko-
rzeniowej części nerwu dodatkowego. Brakuje kontrolowa-
nych badań porównujących skuteczność wymienionych
technik operacyjnych. W ostatnich latach tylne przecięcie
gałęzi łączących współczulnych (ramizektomia) korzeni
C1-C6 było najczęściej stosowaną techniką operacyjną, po
tym jak w badaniach Bertranda i wsp.80 wykazano dużą sku-
teczność tej metody w wybiórczym odnerwieniu mięśni
aktywnych w dystonii szyjnej.81 Retrospektywne badanie
z udziałem 162 pacjentów wykazało umiarkowaną do znacz-
nej poprawę ruchomości głowy u 77% pacjentów po 3 mie-
siącach od zabiegu, poprawa oceniana była za pomocą
klinicznej skali poprawy. Badanie prospektywne z udziałem
31 pacjentów wykazało funkcjonalnie istotną poprawę
w skali dystonii TWSTRS u 68% pacjentów po 12 miesiącach
od zabiegu.83 Niestety jedynie 1/3 pacjentów uczestniczą-
cych w tym badaniu mogło zmniejszyć dawki leków doust-
nych i u około połowy chorych nadal stosowano toksynę
botulinową. Najczęstszymi działaniami niepożądanymi były
zaburzenia czucia w zakresie unerwienia skórnego uszko-
dzonych korzeni nerwowych oraz łagodne zaburzenia
połykania. Powikłania dotyczyły również niecałkowitej rein-
nerwacji mięśni, zwłaszcza mięśnia mostkowo-obojczyko-
wo-sutkowego, a u trzech osób rozwinęły się objawy
dystonii w innych dotychczas nie zajętych mięśniach.
Pacjenci pierwotnie niewrażliwi na leczenie toksyną botuli-
nową odpowiadali gorzej na leczenie chirurgiczne w porów-
naniu z chorymi, u których oporność na toksynę rozwinęła
się po jakimś czasie. Prawdopodobnie było to związane
z bardziej ograniczonymi ruchami głowy i utrwaloną niepra-
widłową pozycją głowy u osób z dystonią pierwotnie nie-
wrażliwą na leczenie toksyną botulinową. Drżenie głowy nie
poddawało się leczeniu chirurgicznemu prawdopodobnie
ze względu na zajęcie większych grup mięśniowych. Obser-
wacje te skłoniły autorów do uznania drżenia głowy i ogra-
niczenia ruchów głowy za względne przeciwwskazania do
leczenia chirurgicznego.83

Leczenie chirurgiczne obwodowego układu nerwowego
innych dystonii ogniskowych: miotomia dźwigacza górnej po-
wieki w blefarospazmie oraz przecięcie nerwu krtaniowego
zwrotnego w napadowej dysfonii ma ograniczone zastosowa-
nie ze względu na wprowadzenie toksyny botulinowej. Nadal
jednak może być rozważane jako opcja lecznicza w przypad-
kach znacznie nasilonych i lekoopornych dystonii.

GŁĘBOKA STYMULACJA MÓZGU
Pallidotomia i talamotomia są skutecznymi metodami le-

czenia dystonii, jednak ze względu na mniejszą liczbę powi-
kłań i możliwość modyfikacji parametrów stymulacji głęboka
stymulacja części wewnętrznej gałki bladej (deep brain
stimulation, DBS) stała się metodą z wyboru leczenia chirur-
gicznego dystonii. Stymulacja gałki bladej prawdopodobnie
przerywa nieprawidłowy przepływ informacji ruchowej przez
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Dystonia to zaburzenie względnie rzadko omawiane
w piśmiennictwie medycznym. Nie jest ona po-
wszechnie znana, także w środowisku neurologów,

ze względu na niezbyt częste jej występowanie, brak zrozu-
mienia patofizjologii tego zaburzenia oraz niewielki zakres
możliwości terapeutycznych.

W 2010 r. ukazała się aktualizacja wytycznych European
Federation of Neurological Societies (EFNS) z 2006 r., od-
noszących się do rozpoznawania i leczenia dystonii pier-
wotnych,1 w której przedstawiono klasyfikację dystonii oraz
zalecenia dotyczące terapii dystonii idiopatycznych. Zale-
cenia omawiają niewiele sposobów leczenia, ponieważ bra-
kuje odpowiedniej liczby badań umożliwiających ocenę
zastosowanej terapii w tym schorzeniu.

Obecnie obserwuje się natomiast duży postęp w diagno-
styce dystonii. Stopniowo w kolejnych postaciach rozpo-
znaje się swoisty defekt genetyczny (zalecenia EFNS
dotyczące diagnostyki genetycznej znajdują się w osobnym
dokumencie2).

Autor komentowanego artykułu opisuje klasyfikację dys-
tonii (uwzględniając także nowe wyniki badań genetycz-
nych). W celu ułatwienia lektury podaję uproszczoną
klasyfikację dystonii:1

1. Podział w zależności od etiologii:
• pierwotne (odosobnione, pierwotne plus, napadowe),

• w przebiegu dziedzicznych zespołów zwyrodnienio-
wych,

• wtórne.
2. Podział w zależności od wieku zachorowania:

• o wczesnym początku,
• o późnym początku.

3. Podział w zależności od zakresu anatomicznego:
• ogniskowa,
• segmentowa,
• wieloogniskowa,
• uogólniona,
• połowicza.

W komentowanym artykule zostały omówione aktualne
możliwości terapeutyczne: stosowanie lewodopy, leków an-
tycholinergicznych, antydopaminergicznych, baklofenu
i klonazepamu. Opisano stosowanie toksyny botulinowej,
leczenie operacyjne dystonii szyjnej (selektywne odnerwie-
nie obwodowe, wycięcie części mięśni) oraz zabiegi głębo-
kiej stymulacji mózgu, szczegółowo podając zasady oraz
wskazując objawy niepożądane i możliwości powikłań.
W leczeniu dystonii ważnym lekiem o udowodnionym dzia-
łaniu jest niewątpliwie toksyna botulinowa. Stosowanie jej
wymaga jednak od lekarza znajomości rodzajów botuliny
i metod podawania.3

W zaleceniach EFNS1 uwzględniano stosowanie fizjo-
terapii i rehabilitacji w leczeniu dystonii, a zwłaszcza
przezskórnej stymulacji nerwów unerwiających zginacze
przedramienia w leczeniu kurczu pisarskiego (o czym nie
wspominają autorzy komentowanego artykułu).

W omawianym artykule, a także we wspomnianych
wytycznych EFNS, nie omówiono postępowania w stanie
dystonicznym. Polega on na ustawicznych, uogólnionych
skurczach mięśni, zazwyczaj u chorych z już rozpoznaną
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Dystonia to zaburzenie względnie rzadko omawiane
w piśmiennictwie medycznym. Nie jest ona po-
wszechnie znana, także w środowisku neurologów,

ze względu na niezbyt częste jej występowanie, brak zrozu-
mienia patofizjologii tego zaburzenia oraz niewielki zakres
możliwości terapeutycznych.

W 2010 r. ukazała się aktualizacja wytycznych European
Federation of Neurological Societies (EFNS) z 2006 r., od-
noszących się do rozpoznawania i leczenia dystonii pier-
wotnych,1 w której przedstawiono klasyfikację dystonii oraz
zalecenia dotyczące terapii dystonii idiopatycznych. Zale-
cenia omawiają niewiele sposobów leczenia, ponieważ bra-
kuje odpowiedniej liczby badań umożliwiających ocenę
zastosowanej terapii w tym schorzeniu.

Obecnie obserwuje się natomiast duży postęp w diagno-
styce dystonii. Stopniowo w kolejnych postaciach rozpo-
znaje się swoisty defekt genetyczny (zalecenia EFNS
dotyczące diagnostyki genetycznej znajdują się w osobnym
dokumencie2).

Autor komentowanego artykułu opisuje klasyfikację dys-
tonii (uwzględniając także nowe wyniki badań genetycz-
nych). W celu ułatwienia lektury podaję uproszczoną
klasyfikację dystonii:1

1. Podział w zależności od etiologii:
• pierwotne (odosobnione, pierwotne plus, napadowe),

• w przebiegu dziedzicznych zespołów zwyrodnienio-
wych,

• wtórne.
2. Podział w zależności od wieku zachorowania:

• o wczesnym początku,
• o późnym początku.

3. Podział w zależności od zakresu anatomicznego:
• ogniskowa,
• segmentowa,
• wieloogniskowa,
• uogólniona,
• połowicza.

W komentowanym artykule zostały omówione aktualne
możliwości terapeutyczne: stosowanie lewodopy, leków an-
tycholinergicznych, antydopaminergicznych, baklofenu
i klonazepamu. Opisano stosowanie toksyny botulinowej,
leczenie operacyjne dystonii szyjnej (selektywne odnerwie-
nie obwodowe, wycięcie części mięśni) oraz zabiegi głębo-
kiej stymulacji mózgu, szczegółowo podając zasady oraz
wskazując objawy niepożądane i możliwości powikłań.
W leczeniu dystonii ważnym lekiem o udowodnionym dzia-
łaniu jest niewątpliwie toksyna botulinowa. Stosowanie jej
wymaga jednak od lekarza znajomości rodzajów botuliny
i metod podawania.3

W zaleceniach EFNS1 uwzględniano stosowanie fizjo-
terapii i rehabilitacji w leczeniu dystonii, a zwłaszcza
przezskórnej stymulacji nerwów unerwiających zginacze
przedramienia w leczeniu kurczu pisarskiego (o czym nie
wspominają autorzy komentowanego artykułu).

W omawianym artykule, a także we wspomnianych
wytycznych EFNS, nie omówiono postępowania w stanie
dystonicznym. Polega on na ustawicznych, uogólnionych
skurczach mięśni, zazwyczaj u chorych z już rozpoznaną
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dystonią.4 Stan ten może być wywołany zaburzeniami ogól-
noustrojowymi, takimi jak hipertermia lub odwodnienie,
i niestety może być oporny na leczenie cholinolitykami,
baklofenem, benzodiazepinami lub lekami obniżającymi
stężenie dopaminy w zakończeniach nerwowych. Często
w takich przypadkach konieczne jest zastosowanie sedacji
i zwiotczenia na oddziale intensywnej terapii. Ostra dystonia
krtaniowa jest szczególną postacią dystonii, obejmującą fał-
dy głosowe lub mięśnie krtani, która może powodować
ostrą obturację górnych dróg oddechowych. Może wystą-
pić jako powikłanie stosowania neuroleptyków, nawet przy
małych dawkach. Autorzy jednej z prac4 podają, że dożylne
stosowanie difenylhydraminy może być leczeniem ratują-
cym życie (wskazówka dobrej praktyki lekarskiej).

Uzupełnieniem omawianego tematu może być zacyto-
wanie hipotezy, że podłożem neurofizjologicznym wystę-
powania dystonii jest genetyczna utrata hamujących
interneuronów w prążkowiu, co w połączeniu z innymi

czynnikami może przejawiać się występowaniem zaburzeń
ruchowych.5

Proponuję Państwu zapoznanie się z komentowanym ar-
tykułem w celu uaktualnienia i poszerzenia wiedzy o tera-
pii dystonii idiopatycznej.
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stosować u pacjentów z rzadko występującą dziedziczną nietolerancją galaktozy, niedoborem laktazy typu Lapp lub zespołem złego wchłaniania glukozy-galaktozy. Interakcje: w 

pojedynczych przypadkach winpocetyna nasila hipotensyjne działanie αmetylodopy, dlatego podczas stosowania takiej terapii skojarzonej zaleca się regularną kontrolę ciśnienia krwi. Należy

zachować ostrożność podczas jednoczesnego stosowania winpocetyny z lekami działającymi na ośrodkowy układ nerwowy, z lekami przeciwarytmicznymi i przeciwzakrzepowymi. Wpływ
na zdolność prowadzenia pojazdów mechanicznych i obsługiwania urządzeń mechanicznych w ruchu: nie przeprowadzono badań wpływu winpocetyny na zdolność prowadzenia

pojazdów mechanicznych i obsługi urządzeń mechanicznych w ruchu. Działania niepożądane: Niezbyt często: zaburzenia snu(bezsenność, senność), zawroty i bóle głowy, osłabienie(

objawy te mogą być związane z chorobą podstawową), , nudności, zgaga i suchość w jamie ustnej, zwiększenie aktywności enzymów wątrobowych, alergiczne odczyny skórne, obniżenie

odcinka ST, wydłużenie odcinka QT, częstoskurcz i dodatkowy skurcz serca( objawy te występowały samoistnie i dlatego nie jest pewne, czy powodem wystąpienia tych objawów było

zastosowanie preparatu Cavinton Forte.). Rzadko: bóle brzucha, leukopenia. Pozwolenie MZ nr : 10289 Podmiot odpowiedzialny: Gedeon Richter Plc.Gyömrői út 19-21 1103 Budapeszt,

Węgry. Podmiot prowadzący reklamę: Gedeon Richter Marketing Polska Sp. z o.o., ul. Marconich 9 lok. 5, 02-954 Warszawa., tel. 0-22-593-93-00, fax: 0-22-642-23-54

Przed przepisaniem leku należy zapoznać się z pełną informacją medyczną zawartą w charakterystyceproduktu leczniczego (ChPL), znajdującą się w : Dziale Medycznym Gedeon Richter

Marketing Polska Sp. z o.o, ul. Marconich 9 lok.5 , 02-954 Warszawa, tel. 0-22-593-93-00, fax: 0-22-642-23-54. 24-godzinny System Informacji Medycznej oraz zgłaszanie działań
niepożądanych: (0) 22 755 96 48 Adresy e-mail: lekalert@gedeonrichter.com.pl, lekalert@grodzisk.rgnet.org
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