ervikal
ystoni

Det har materialet har taqits
fram av Ipsen i samarbete med
fysioterapeut, Johanna Blom
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Orsak Dystoni delas in i
tva axlar

Orsaken till muskelsammandragningarna ar
en storning i hjarnans rorelsecentrum, som
styr muskelaktiviteten. Storningen leder till att
felaktiga signaler skickas ut fran hjarnan till
musklerna som drar sig samman i ofrivilliga
sammandragningar och skakningar. Varfor

Det har over tid funnits flera olika klassificeringssystem
for dystoni. Det senaste fran 2013, anvander tva axlar:

o Axel 1 - Kliniska karakteristika (hur sjukdomen

man far dystoni &r inte kdnt, men man tror att yttrar sig)

det till viss del kan vara &rftligt (det finns cirka ® Axel 2 - Etiologi (orsak)

25 gener kartlagda som kan ge dystoni) men

tillstandet kan &ven uppkomma helt spontant. Axel 1 - Kliniska karakteristika

Debutalder - Delas ini 0-2 &r, 3—-12 ar, 13-204r,
21-40 ar och >40 ar.

Om sjukdomen upptrader i:

Barndomen, tenderar dystonin att bli generaliserad.
Ungdomen, kan dystonin bli generaliserad.

Vuxen dlder, forblir dystonin oftast fokal.




Lokalisation — Var i kroppen dystonin finns

Fokal dystoni innebar att dystonin drabbar lokalt i ett
omrade av kroppen, det kan vara muskler i halsen och
nacken, i ansiktet, i en arm eller ett ben.

Segmentell dystoni innebar att tva eller fler intill
varandra liggande kroppsdelar ar drabbade, till
exempel halsen och armen.

Multifokal dystoni innebar att tva eller flera icke
sammanhangande kroppsregioner ar inblandade.

Generaliserad dystoni innebar att dystonin ar
utbredd och att muskler i stora delar av kroppen ar
drabbade, kan aven inkludera benen.

G Hemidystoni innebar att dystonin ar lokaliserad till
manga muskler i den ena kroppshalvan.

Den har broschyren handlar framst om cervikal dystoni,
som ar en form av fokal dystoni och som innebar att
halsens och nackens muskler ar paverkade, vilket gor
det svart att halla huvudet rakt. Cervikal dystoni &r den
vanligaste formen av dystoni.




Fokal dystoni (som vanligtvis debuterar i vuxen alder)
brukar inte spridas till angransande kroppsdelar. Cirka
10 procent av dem som drabbas av fokal dystoni
tillfrisknar spontant. Det sker i sa fall inom 1-2 ar.
Dystonin stabiliseras i 6vriga fall och blir kronisk.

Temporalt monster — Det vill sdga hur dystonin varierar
under dygnet eller med aktivitet.

Associerande tillstand - Det vill siga om man enbart
har dystoni eller om dystonin ar kombinerad med en
annan rorelsestorning.

Axel 2 - Etiologi

Det kan finnas flera olika orsaker till att man kan fa
dystoni. Dessa kan vara:

Sjukliga forandringar av nervsystemet

Arftlighet eller forvirvad sjukdom - Det vill séga om
sjukdomen ar medfodd eller har tillkommit senare i livet.

Idiopatisk — Det vill saga okand

Man kan fa dystoni i alla aldrar, men tillstandet ar relativt
sallsynt bland barn och unga. Vanligtvis debuterar dystoni
i 25-50-drsldern och &r vanligare hos kvinnor &n hos
man. Nyliga epidemiologiska studier visar att fler an

500 000 personer i Europa har ndgon form av dystoni,
men att manga av dessa personer sjélva inte ar medvetna
om att de har sjukdomen. Uppgifter om hur manga som
har dystoni i Sverige saknas. En uppskattning anger cirka
300-600 personer per miljoner invanare, det vill sdga
totalt cirka 5 OO0 personer. Det finns studier dar man
antar att 300 svenskar insjuknar arligen i ndgon form

av dystoni. Det ska tillaggas att det finns ett morkertal
oavsett siffra.
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Dystoni kan yttra sig pa valdigt
_~ maénga olika sétt. Enligt Orphanet
+  (en europeisk databas ftj;'
sillsynta diagnoser) fanns 5 1
olika dystonityper (2017).
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Symtom vid cervikal
dystoni

Vid cervikal dystoni ar halsen och nackens muskler
paverkade, vilket gor det svart att halla huvudet rakt.
Muskelsammandragningarna kan gora sa att huvudet
vrids at ett hall, framat eller bakat eller dras mot ena
axeln. Utover det far en del dven skakningar av huvudet,
sd kallad tremor. Den har onormala hallningen som
dystonin medfor, kan ge svara smartor i nacke och axlar
och ofta dven huvudvark.

| borjan av sjukdomstillstandet &r utvecklingen oftast
langsam, man kan exempelvis inte halla huvudet

stilla vid bilkorning, ndr man ser pd andra eller laser.
Huvudrorelserna ar till en borjan sallsynta for att med
tiden bli mer frekventa. En del har lattare symtom under
manga ar. Utvecklingen kan se olika ut mellan olika
personer. Symtomen vid cervikal dystoni férvarras som
regel av stress.

Symtomen vid cervikal
dystoni forvarras som regel
av stress. Dystoni dr inte en
livshotande sjukdom.

Dystoni ar inte en livshotande sjukdom. Trots

att dystoni innebar en nedsattning av hjarnans
formaga att styra vissa muskler fungerar andra
hjarnfunktioner helt normalt. Egenskaper som
personlighet, forstand, kanslor, minne, syn, horsel
och sexualitet fungerar normalt.



Diagnosen dystoni ar ovanlig
och kan forvaxlas med andra

diagnoser och kan vara svar
att stalla.




Sa stills diagnos

Dystoni kan forvaxlas med diagnoser som tics,
spasticitet, essentiell tremor eller Parkinsons sjukdom.
Diagnos stalls av en lakare, oftast en specialist.

For att kunna stélla diagnos behovs:
e ennoggrann klinisk undersokning som ar inriktad
pa nervsystemet
e patientens sjukdomsberattelse.

Utdver den kliniska undersokningen behover man veta

i vilken alder dystonin bérjade, vilken del av kroppen
som ar paverkad, om den kom plétsligt eller gradvis och
om det finns ndgra andra kliniska problem associerat till
dystonin.

Det kan, som tidigare némnts, vara svart att stélla

ratt diagnos till en borjan. Ofta behovs ytterligare
undersokningar goras, bland annat for att utesluta andra
sjukdomar. Man kan exempelvis behdva ta blodprover
och gora magnetkameraundersokning av hjarna och
ryggmarg for att utesluta att en inflammation eller tumor
ar orsaken till besvaren. En genetisk analys kan vara

av varde. Ibland kan en neurofysisk undersokning med
bland annat EMG (elektromyografi) behovas.



Behandling

Det finns &nnu ingen behandling som kan bota
motorikstorningarna vid dystoni. Den behandling
som finns och som anvands idag gar ut pa att
lindra symtom och i sin tur forbattra livskvalitet
och funktion. Det finns en stor variation av
dystonimonster mellan olika personer och vilken
behandling man behover utgar fran vilken typ av
dystoni och vilka utmaningar man har.

Likemedel

Vid dystoni i mindre muskelgrupper, som vid cervikal
dystoni, anvands ofta behandling med botulinumtoxin.
Lakemedlet injiceras i de paverkade musklerna och
blockerar 6verféring av nervimpulser till muskeln/
musklerna med foljd att krampen i muskeln minskar.
Effekten av injektionerna avtar med tiden och behover
i regel upprepas cirka var tredje manad. Behandlingen
utfors pad neurologiska kliniker vid de flesta svenska
sjukhus samt hos privatpraktiserande neurologer.

Medicinsk stodbehandling

Det kan finnas behov att stétta upp med ytterligare
behandling. Det kan exempelvis vara smartstillande,
spasmdampande och ldkemedel for angest och
depression. Det finns dven patienter som fatt effekt av
lakemedel som anvands for behandling av Parkinsons
sjukdom.



Fysioterapi

Fysioterapi ar en viktig del av behandlingen vid
dystoni och kan kombineras med injektioner med
botulinumtoxin.

Den fysioterapeutiska behandlingen inriktar sig
pa att ddmpa den dystona muskelaktiviteten och
att starka de korrigerande musklerna. Den handlar
ocksd om att hitta kontroll och att minska onddig
spanning i hallning och rorelse. Viktigt &r ocksa
stretching och att behalla/forbattra rérligheten.
Allt detta bidrar till att minska smartan. For att
uppna forbattringar over tid kravs upprepning

av ovningarna, darfor ar ett personligt utformat
hemtraningsprogram en nédvandig del i
fysioterapin.

Kirurgi

For patienter utan tillracklig effekt av botulinumtoxin finns en
kirurgisk metod som kallas DBS (djup hjarnstimulering) som
innebar att man opererar in elektroder i hjarnan. Elektroderna
placeras djupt inne i hjarnan med hjalp av avancerad teknologi
och kirurgi. De kopplas ihop med ett batteri som ligger

under huden pa brostet eller pa magen. Nar elektroderna
stimuleras normaliseras patientens rérelsemonster. Detta ar
en etablerad behandling for patienter som har uttalad dystoni.
Metoden ger bast resultat hos personer som har primar
dystoni (dystoni som inte orsakats av ndgon annan sjukdom
eller skada). Operationerna utfors vid olika universitetssjukhus
runtom i Sverige.



for att paverka dystoni, bla

traning och egenvard. Sam
saker som kan forvarra dit
och som du bor undvika.




Fysisk aktivitet

For att framja fysisk och psykisk halsa ar det viktigt
att vara fysiskt aktiv. Det galler alla manniskor och
personer med dystoni utgor inget undantag. Du
bor undvika styrketraning eftersom det medfor att
spanningen i kroppen hojs, framfor allt i de redan
spanda musklerna, och forstarker snedstallningen.
Om man ska undvika styrketraning samt att dystonin
ibland forsvarar bade promenader och cykling,

kan fysioterapeuten behdéva ge rad om lampliga
motionsformer. Det kan handla om simning,
bassdnggympa, dans eller stavgang. Du kan dven
sjalv prova dig fram till ndgon aktivitet som kanns
bra utifran dina forutsattningar.

Du kan sjalv prova dig
fram till ndgon aktivitet
som kanns bra utifran dina
forutsattningar.



Egenvard

Dystonin tar mycket energi och forvarras

ofta av stress. Det ar darfor bra att minska

pa onddig stress samt att se Gver veckans
planering och att forsoka fordela mera kravande
aktiviteter. Forsok att hitta personliga strategier
som underlattar arbete och meningsfull fritid,

i stéllet for att behdva avsta och undvika det
viktiga i livet.

Nagra sadana strategier skulle kunna vara:
e Oppenhet om dystonin med din narmaste
omgivning
e att bryta statiska stallningar med pauser
och évningar
® att valja placering i rummet eller att i
sittande luta huvudet mot ett nackstdd/en

vagg.

Manga mar samre av kyla ute och blir battre
under sommarhalvaret. Forkylning eller infektion
ger ofta en tillfallig forsamring i dystonin.



Sensoriska tricks

Man kan sjalv tillfalligt reducera intensiteten av
de ofrivilliga rorelserna genom att beréra eller
stodja ansiktet. Detta kallas sensoriska tricks.

Nastan alla med cervikal dystoni anvander sig av
sensoriska tricks genom att med egen beroring i
ansiktet/i haret eller med latt stod av handen mot
hakan/kinden enklare kontrollera huvudrorelser
eller hitta mittlage. Detta ar ingen behandling
utan mer en hanteringsstrategi och brukar
automatiskt avvecklas i battre perioder. En del
har nytta av en scarf eller en hog skjortkrage,
som kan fungera som ett sensoriskt tricks och
démpa dystonin lite. Dessutom haller det nacken
varm och skyddar fran drag.

Sensoriska tricks ska utforas av den person som
har dystoni (du gor tricksen pa dig sjalv), det
hjélper inte om ndgon annan utfor tricksen.

Undvik detta

Generell styrketraning for overkroppen i maskiner eller
med vikter bor undvikas, da detta hojer spanningen i
kroppen framfor allt i de redan spanda musklerna och
forstarker snedstallningen.

Halskrage vid cervikal dystoni brukar trigga dystonin
genom att ge motstand till den dystona dragningen och
med tryck stimulera de dystona musklerna.

Massage over dystont omrade forvarrar oftast tillfalligt
den dystona aktiviteten, om inte under tiden, sa efterat,
och rekommenderas inte.

Manipulationer av nacken ar varken en andamalsenlig
eller Iamplig behandling vid cervikal dystoni, utan
avrads fran.



LEVA MED
DYSTONI



Att ha spasmer, vridningar och svar kronisk
smarta kan hindra det naturliga rérelsemonstret
och begransa aktivitetsformagan. Onormalt

hog muskelaktivitet kan dessutom ge problem i
kroppens friska delar. Svara former av cervikal
dystoni kan vara handikappande och det kan vara
svart att utfora sitt arbete.

Vid dystoni ar det vanligt att olika aktiviteter ar
svarare att genomfora och tar extra mycket energi.
Arbetsterapeuten kan da quida i aktivitetsbalans
mellan arbete, hushall, fritid och vila samt ge tips
pa lampliga strategier i utférandet av de dagliga
aktiviteterna. En anpassning av bostaden och
arbetsplatsen ar ibland ocksa nédvéandig, och dar
kan arbetsterapeuten vara behjalplig.




KONTAKT

Den som vill ha kontakt med andra personer med dystoni,

delta i riktade arrangemang eller hitta dystonikunniga
fysioterapeuter rekommenderas vanda sig till Svensk
dystoniférening www.dystoni.se.

Svensk Dystoniforening ar medlem i Dystonia Europe
som bestar av 2 1 medlemsgrupper fran 18 olika
europeiska lander. Organisationens arbete gar ut pa att
gora dystonidrabbades roster horda pa internationell
niva. Dystonia Europe samarbetar i sin tur med en rad
internationella organisationer, bland annat Dystonia
Medical Research Foundation i USA.

Dystonia Europe (www.dystonia-europe.org)
Dystonia Medical Research Foundation
(www.dystoniafoundation.org)
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