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Hvad er dystoni?



What is dystonia?

Dystonia is a movement disorder   
characterized by sustainedmuscle 
contractions that lead to twisting 
movements and abnormal postures.

Fahn 1988



Hvad er dystoni?

� Dystoni er det ord vi bruger som samlebetegnelse
for at beskrive

� tilstande, der er karakteriseret ved ufrivillige
bev� gelser/� spasmer� i tv� rstribede muskler. 

� Fokale dystonier
� Segmentale dystonier 
� Multifokal dystoni
� Generaliseret dystoni



DYSTONI ER DET 
OVERORDNEDE BEGREB

Torticollis Blepharospasmer Skrivekrampe generaliseret

DYSTONI
= "overskrift"

eller "efternavn"



Eksempler på fokale dystonier:

� Navn: Muskler involveret:

� Blepharospasmer Muskler omkring � jnene

� Oromandibul� r dystoni K� be, tunge og mund

� Spastisk torticollis Halsen

� Spastisk dysfoni Larynx (struben)

� Skrivekrampe og andre H� nd, underarm og arm
� arbejdsbetingede kramper

� Axial dystoni Forkrop/ryg



Dystoni: set fra patienten’s
perspektiv

� Dystoni er udelukkende en bev� ge-forstyrrelse (movement disorder)

� � vrige hjernefunktioner er sj� ldent p� virkede

� Imidlertid er dystoni en bekymrende og ofte smertefuld tilstand
� som b� de kan give � ndret udseende og v� re sv� rt invaliderende.

� Dystoni kan have en � del� ggende effekt p� livet i dagligdagen og mange 
f� ler det s� pinligt eller hindrende, at det f� rer til depression og en f� lelse 
af isolation.



Prevalence of dystonia

� Estimated numbers of people with focal dystonias in the UK 
� (population 56 million).

� Focal dystonia Estimated prevalence
� Torticollis 8,000 � 10,000
� Blepharospasm 4,000 � 5,000
� Cranial dystonia 4,000 � 5,000
� Spasmodic dystonia 2,000 � 3,000
� Writer�s cramp 3,000 � 4,000

� These figures may be underestimated due to the low level 
� of awareness and difficulties in diagnosis.



Diagnose og henvisning
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Diagnose 
- et spørgsmål om genkendelse

� De fleste patienter pr� senterer sig med 	prim� r�
dystoni, der diagnosticeres ved genkendelse, selv om 
nogle patienter er	sekund� re� d.v.s. f.eks Wilson�s 
disease eller Huntington�s Chorea.

� Grundet sin sj� ldenhed kan dystoni v� re sv� r at 
diagnosticere i almen praksis og kan forveksles med 
andre tilstande s� som stress, nakkehold, laryngitis 
(strubebet� ndelse) etc.



Henvisning– en svær ting

� Un� jagtige henvisninger optr� der ofte
� og kan lede til store forsinkelser m.h.t. den rette
diagnose og rigtige behandling.

� Mange patienter venter l� nge p� at f� korrekt
diagnose og/eller henvisning
� Selv i de nyeste oversigtsunders� gelser ventede
patienterne i gennemsnit stadig i  4,7 � r p� at f� en 
rigtig diagnose sat p� deres tilstand.(1)

•Reference 1. The Dystonia Society, 46/47 Britton Street, London. EC1M 5NA. In-house 
survey, 1999.



Blepharospasmer
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Spastisk
torticollis

(cervical 
dystoni)
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Oromandibulær dystoni

� En fokal form for dystoni, 

der rammer muskler i 

k� be, tunge og mund.

� Oromandibul� r dystoni 

kombineret med 

blepharospasmer kaldes

cranial dystoni. (Ogs�

kendt som  Meige�s eller 

Breughel�s syndrom).



Spastisk dysfoni
(laryngeal [strube-] dystoni)

En fokal dystoni i stemmeb� ndsmusklerne i struben; dysfoni 
kan for� rsage:

� Anstrengt og forceret, hakkende tale (adductor    
dysphonia) 

� Hviskestemme (abductor dysphonia)

Nogle patienter med cranial dystoni har ogs� laryngeal 
dystoni



Writer’s cramp (skrivekrampe)

� Skrivekrampe kan
karakteriseres ved:

� Abnorme sammentr� kninger
i h� nd- og underarmsmuskler
under skrivning o.l.

� Hos nogle manglende 
muskelafslapning, selv n� r
skrivning oph� rer � hos andre
normal afslapning



Hemifaciale 
spasmer
� Rammer oftere den 

venstre side af ansigtet
end den h� jre

� Musklerne ved siden af 
munden er s� rligt 
angrebne

� Nogle patienter h� rer
en klikkende lyd i � ret 
p� den afficerede side 
hver gang, der er en 
muskelspasme

� Medf� rer en gradvist



Årsager til dystoni

� Dystonier kan inddeles i:

� 1) Idiopathisk eller: prim� r dystoni
� 2/3 af tilf� ldene er af ukendte � rsager, nogle er

arvelige eller genetisk betingede

� 2) Symptomatisk eller sekund� r dystoni 
� Resten af tilf� ldene kan v� re i sammenh� ng

med en eksisterende neurologisk lidelse eller
grundet visse medikamenter eller toxiner



Arvelige dystonier
• DYT-1: autosomal

dominant; det først 
fundne. Ligger på
kromosom 9 q 34. 30-40 
% penetrans.

• DYT-2: autosomal 
recessiv

• DYT-3: x-bunden 
recessiv, stor penetrans. 
80 % generaliserede. +
Parkinson

• DYT-4: ”rodekasse”
• DYT-5: doparesponsiv

dystoni
• DYT-6, 7, 8…
• DYT-10: paroksystisk, 

epilepsimedicin hjælper
• DYT-11: alkoholresponsiv
• DYT-12 & 13

• DYT-45 ?  
……..6476 ???



Botulinum-toxin
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Botulinum-toxin

� M� lrettet indspr� jtning for fokal dystoni

� Gavnlig virkning i op til 12 uger

� De f� bivirkninger er milde og af kort varighed (1)

� Gentagne behandlinger er n� dvendige i kroniske tilf� lde

Reference 1.Elston JS. J Physiol. Paris 1990; 84: 285-89.



Botulinum-toxin: 
7 forskellige serotyper

• Under anaerobe omstændigheder producerer
Clostridium botulinum bakterien7 forskellige serotyper
(varianter) af botulinum-toxin, kaldet A-G.
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Botulinum-toxin: angrebspunktet for 
inhibitorisk (hæmmende) aktivitet 

varierer mellem serotyperne

�������

��������	������ !"�#�$

�����%��

&'(
�        )

&'(
&*+*,

&'(-

������
�.�����
����/��

3
�4
����#����

��
$�
�$�
�����



Botulinum-toxin type A: 
faser i den inhibitoriske funtion

• Binding af toxinet til den præ-synaptiske nerveende

• Translokationen ind i nervecellen

• Inhibering (hæmning)

• Axonal sprouting (sidegrensdannelse)



Binding af toxinet til
den præ- synaptiske
nerveende

� Vesikler med indhold
af ACh

� Binding af botulinum 
toxin

� Pr� -synaptiske
nerveoverflade

� Frigivelse af ACh
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Transport
ind i nervecellen

� Vesikler (bl� rer inde i cellen)
med ACh

� Internaliseret 
botulinumtoxin

� Pr� -synaptiske
nerveoverflade

� Inhibering (h� mning) af ACh
� Nedsat muskel-

aktivitet
5���������




Axonal sprouting
(sideforgrening og påny
funktion)

� Axonal sprouting
(forgrening af nerveenden)

� ACh vesikler der er blokeret
af botulinumtoxin

� Ny nerveende
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Botulinum-toxin:
Antistofdannelse

• Nogle patienter udvikler antistoffer mod botulinum-toxin type A.

• Forekomsten af antistofdannelse afhænger af dosis og hyppighed af 
indsprøjninger

• Et langtidsstudie påviste, at forekomsten af antistofdannelse mod 
Dysport (Clostridium botulinumtype A toxin - haemagglutinin
complex) var begrænset til et lille antal patienter (1)

• Reference 1. Kessler KR, Skutta M, Benecke R. J Neurol 1999; 246(4): 265-74.



Indsprøjtning af botulinum-toxin 
type A

• Botulinum-toxin sprøjtes normalt ind intramusculært (direkte ind i 
musklen)

• Lokal anvendelse af små mængder botulinum toxin i eller nært ved en 
udvalgt muskelgruppe reducerer muskelkontraktionerne for en tid

• Dette har behandlingsmæssig gunstig værdi ved tilstande, hvor
muskelspasmer er til stede som f. eks. ved blepharospasmer, 
hemifaciale spasmer og torticollis



Botox® (Allergan)

Dysport® (Ipsen)

Neurobloc® (Elan) (Type B)







Botulinum toxin A

vandig opløsning

virker efter 4 - 10 dage

varighed ca. 3 mdr.

Aldrig hyppigere end hver 3. md.



Vigtigste muskler involveret i blepharospasmer

• ORBICULARIS OCULI

• Lacrimale del

• Palpebrale del
•
• Orbitale del 
• Levator

Stederne, hvor der 
sprøjtes



Vigtigste muskler  
involveret i 
torticollis

� Splenius capitis 

� Sternocleidomast
oideus

� Levator scapulae
� Trapezius

(set fra siden)



Vigtige muskler 
I ansigtet

� Occipitofrontalis
� Procerus
� Corrugator supercilii
� Orbicularis oculi
� Levator labii superioris
� Masseter
� Zygomaticus minor
� Levator anguli oris
� Zygomaticus major
� Buccinator
� Risorius
� Depressor anguli oris
� Orbicularis oris
� Depressor labii inferioris
� Mentalis













Spasticitet
- hvad er det og hvad vil vi ???
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Hvad er spasticitet  ?

• Spasticititet er en motorisk dys-
funktion  karakteriseret ved en 
hastighedsafhængig øgning af de 
toniske strækreflekser.

Lance 1980



Positive symptomer

•hastighedsafhængig tonusforøgelse
•hyperaktive senereflekser
•hyperaktive exteroceptive reflekser
•spasmer
•klonus
•synkinesi



Negative symptomer

- parese
- nedsat finmotorik
- udmattelse



Hvad vil vi opnå ?

Hvordan opnås det ?

Hvilke principper ?

Muskelidentifikation

Injektionsteknik



Lette spasmerne for at

- opnå smertelindring,

- hindre kontrakturer,

- bedre optræningsmuligheder,

- optimere hygiejne og personlig pleje,

- evt. få nogen funktionsforbedring



Hvad vil vi opnå ?

Hvordan opnås det ?

Hvilke principper ?

Muskelidentifikation

Injektionsteknik



- Situationsbeskrivelse

- Funktionsbeskrivelse

- Eksakt definition af problem og mål!



TEAMWORK

Læge(-r)

Fysioterapeut

Bandagist



Patientidentifikation

Visitation i teamstruktur

veldefineret mål

TARGETTING

træningsmæssig opfølgning



Biceps brachii

Brachialis

Deltoideus



Bracioradialis





Flexor carpi radialis

Flexor dig. spf.

Flexor carpi ulnaris



Flexor pollicis longus





Adduktorgruppen



Ileopsoas



Tibialis posterior

Flexor dig. longus



Gastrocnemius

Soleus



















































Press any key or Click to end.


