NEUROLOGIA
VII. EVFOLYAM SUPPLEMENTUM A

MELY AGYI STIMULACIO - A DISZTONIA
KEZELESENEK EGY UJ PERSPEKTIVAJA

A MOZGASZAVAROK KOZUL A DISZTONIA SZINDROMA JELENTI AZ EGYIK LEGKORLATOZOBB MEGBETEGE-
DES-CSOPORTOT, AMELYET AKARATLAN, FAZISOS MOZGASFORMAK VAGY TARTOS 1ZOMKONTRAKCIOHOZ
TARSULO KOROS TESTTARTAS JELLEMEZ. A TUNETEKHEZ TARSULO MOZGASKORLATOZOTTSAG ES FAJDA-
LOM A BETEG ELETVITELET JELENTOSEN KAROSITHATJA. AZ ESETEK TOREDEKET LESZAMITVA, A KOMBI-
NALT GYOGYSZERES KEZELES SEM KEPES A GENERALIZALT VAGY SZEGMENTALIS DISZTONIA TUNETEINEK
ES A BETEG ELETMINOSEGENEK JAVITASARA, EZERT JELENTETT JELENTOS ATTOREST A FUNKCIONALIS
IDEGSEBESZETI BEAVATKOZASOK SIKERE. SZAMOS TANULMANY ES RANDOMIZALT MULTICENTRIKUS VIZS-
GALAT IGAZOLTA, HOGY A KETOLDALI PALLIDALIS MELY AGY! STIMULACIO (DEEP BRAIN STIMULATION,
DBS) A PRIMER DISZTONIAK KEZELESEBEN HATEKONY KEZELESI MODSZER. A FRANCIAORSZAGBAN EL-
VEGZETT MULTICENTRIKUS VIZSGALAT BURKE-FAHN-MARSDEN DISZTONIA PONTOZO SKALA ALKALMA-
ZASAVAL — 1 EVVEL A MUTET UTAN — A KLINIKAI TUNETEKBEN 51%-0S, MIG AZ ELETVITELBEN 43%-
0S JAVULAST DEMONSTRALT. A NEMET MULTICENTRIKUS, PLACEBOKONTROLLALT VIZSGALATBAN A STIMU-
LACIO 39,3%-KAL JAVITOTTA A TUNETEKET SZEMBEN A PSZEUDOSTIMULACIOS CSOPORT 4,2%-AVAL
HAROM HONAPPAL A BEAVATKOZAS UTAN. HAT HONAPOS NYILT FAZIST KOVETOEN A KLINIKAI TUNETEK
A6%-KAL, AZ ELETVITEL 41%-KAL, A FAJDALOM 48%-KAL, A DEPRESSZIO MERTEKE 31%-KAL ES AZ
ELETMINOSEG 30%-KAL JAVULTAK A KIINDULASI ALLAPOTHOZ KEPEST. A PALLIDALIS STIMULACIO HATE-
KONYSAGAT A DISZTONIA ETIOLOGIAJA JELENTGSEN BEFOLYASOLJA: AMIG PRIMER DISZTONIAK ESETEBEN
ATUTO JAVULAST VARHATUNK, ADDIG SZEKUNDER DISZTONIAK ESETEBEN A STIMULACIO KEVESBE HATE-
KONY. A PALLIDALIS STIMULACIO TOVABBI POZITIV PROGNOSZTIKAI FAKTORA A ROVIDEBB BETEGSEGTAR-
TAM, A SZKELETOMUSZKULARIS DEFORMITASOK HIANYA, A NEGATIV KOPONYA MRI-FELVETEL ES A FAZI-
S0S, MOBILIS TUNETTAN. FIATALKORI DISZTONIAKBAN LEHETOLEG MINEL KORABBAN KELL A MUTETET EL-
VEGEZNI, HOGY A KOVETKEZMENYES ORTOPEDIAI SZOVODMENYEKET (PL. iZULETI DEFORMITASOKAT) ES
A SZOCIOKULTURALIS 1ZOLACIOT MEGELGZHESSUK. HETEVES KORNAL IDGSEBB , GYERMEKEK” ESETEBEN
MAR ELVEGEZHETO A DBS-BEULTETES, MIVEL A KOPONYA NOVEKEDESE EKKOR MAR ELERI A FELNGTT-
KORI NAGYSAG 90%-AT. A STATUS DYSTONICUS SORAN ROVID TAVON AZ INTENZIV OSZTALYOS KEZELES,
A PROPOFOL VAGY MIDAZOLAM SZEDACIO ES A GEPI LELEGEZTETES ALKALMAS AZ AKUT ELETVESZELY EL-
HARITASARA, AZONBAN HOSSZU TAVU MEGOLDASKENT CSAK A PALLIDUM RONCSOLASA (PALLIDOTOMIA)
VAGY MELY AGYI STIMULACIOJA JON SZOBA

bradikinézia vagy spaszticitds is észlelhe-
t6 a disztoénids tiinetek mellett. A moz-
gaskorldtozottsag és a fajdalom a beteg

Bevezetés

A mozgaszavarok kozil a diszténidk je-
lentik az egyik legkorlatozébb megbetege-
dés-csoportot. A diszténia nem egy jol de-
finidlhaté entitds, hanem szindréma,
amelyet akaratlan, fazisos mozgasformak
vagy tartds izomkontrakciohoz tarsuld
koros testtartas jellemez (1). Az etioldgia-
tol fliggben gyakran tremor, mioklonus,

ROVIDITESEK:

¢letvitelét jelent6sen karosithatja, nemrit-
kdan intakt kognitiv funkcidk mellett. A
kombindlt gydgyszeres kezelés ellenére
csak a betegek kis szdazalékanal érhetd el
az életmindségben elfogadhaté mértékd
javulds, ezért jelentett attdrést a kiilonbo-
z6 funkcionalis idegsebészeti beavatkoza-
sok megjelenése €s sikere, amelyek haté-

BFMDRS =BURKE-FAHN-MARSDEN DYSTONIA RATING SCALE; DBS =DEEP BRAIN STIMULATION; DDRS =BURKE-FAHN-
MARSDEN DYSTONIA DYSABILITY RATING SCALE; GPI=GLOBUS PALLIDUS PARS INTERNA; MER =MIKROELEKTRODAS RE-
GISZTRACIO; STIN=NUCLEUS SUBTHALAMICUS; VIM=N. VENTRALIS INTERMEDIUS THALAMI; VOA ES VOP=N. VENTRALIS

ORALIS ANTERIOR ET POSTERIOR THALAMI
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konyan javitjak a kiillonbozd tuineteket.
Jelen oOsszefoglaloban a disztonidk mély
agyi stimuldciéval (deep brain stimula-
tion, DBS) torténd kezelését ismertetjuk,
kilon hangsulyt fektetve a gyermekkori
disztoniara.

A disztonia csoportositasa

A diszténia heterogén betegségcsoport,
amelyet tradiciondlisan harom szempont,
a betegség hatterében meghuzddo etiold-
gia, a tunetek megjelenésének iddpontja

1. TRBLAZAT: és a lokalizacié alapjan csoportosithatunk.

DISZTONIA
ETIOLOGIA SZE-
RINTI OSZTALY-
ZASA AZ EUROPAI
ES AZ AMERIKAI
KLASSZIFIKACIO
ALAPJAN

Etiol6égia szerinti
csoportositas

Prognosztika és kezelés szempontjabdl az
egyik legfontosabb feladat a betegség hat-
terének, etiolégiajanak vizsgalata.

Sajnos az etioldgia szerinti csoportositds

nem egyértelmd, az amerikai és eurdpai
klasszifikacio kozott jelentds kiilonbség
észlelhetd (2, 3) (1. tablazat).

PRIMER DISZTONIA

A diszténia hatterében egyéb neuroldgiai
megbetegedés, egyéb kivalté ok nem mu-
tathaté ki. Ezért a disztdénidn kiviil leg-
tobbszor egyéb neuroldgiai tlinet nem
¢szlelhetd. Tremor vagy mioklénus idd-
szakosan megjelenhet, azonban a diszto-
nidhoz képest kevésbé Kifejezett forma-
ban.

Képalkoté-vizsgalatok nem  utalnak
strukturdlis eltérésre, illetve metabolikus
hiba sem mutathaté ki konvencionalis la-
boratériumi vizsgalatokkal. A primer disz-
toniak kozel 90%-a idéskori kezdetd, fo-
kalis vagy szegmentdlis eloszlasu. A gyer-
mekkorban vagy fiatal felnéttkorban ki-
alakulé primer diszténiaformdk gyakran
generalizalt megjelenéstek (2).

Eurdpai klasszifikacio

Amerikai klasszifikacid

Primer disztonia:
Disztonia az egyetlen tinet, egyéb kulsé ok vagy heredo-

Pl DYT-1 diszténia

Disztonia Plusz Szindrémak:

Diszténia a dominans tlnet, amihez egyéb mozgaszavarral
tarsul. Neurodegeneracid nem mutathaté ki a hattérben.
Pl DYT-11 mioklénus-disztonia

Heredodegenerativ diszténia:

Diszténia a fé tlnet mas neuroldgiai tinetek mellett,
melyeket heredodegenerativ betegség okoz.

Pl. Wilson-kor

Szekunder disztonia:

Disztdnia, amit neuroldgiai megbetegedés, gyodgyszeralkal-
mazas vagy egyéb kemikalia valt ki.

Pl. fokalis agyi 1ézi6 vagy Parkinson-kér okozta (off-dose)
disztdnia

Paroxizmalis disztdnia:

A disztonia rovid idétartamra jelentkezik, amelyek kdzott
tlnetmentes allapot észlelhetd.

Pl DYT-9 paroxysmalis kinesigen dyskinesia

degenerativ megbetegedés nem mutathaté ki a hattérben.

Primer disztonia:

Diszténia az egyetlen tlnet, egyéb kulsé ok vagy
heredodegenerativ megbetegedés nem mutathatd ki a
hattérben.

Tremor vagy mioklonus tarsulhat a disztdniahoz.

Szekunder disztonia:
Mas neuroldgiai betegséghez tarsuld disztdnia (pl.
diszténia plusz szindromak, degenerativ megbete-
gedéshez tarsuld disztdnia)
Szimptdmas disztonia: kilsd behatasok kdvetkezmé-
nyeként alakul ki
Parkinson-kérhoz tarsuld disztdnia.
Diszténia mas mozgaszavarok jelenléte esetén.




SZEKUNDER DISZTONIA

Amennyiben a disztonia hatterében egyéb
megbetegedés vagy kiilsé ok mutathato ki,
nagy valdszintséggel a diszténidan kivil
egyéb neuroldgiai tiinet is észlelhetd. Je-
lentds kivétel e szabdly aldl a gydgyszer-
indukdlt tardiv diszténia vagy akut
diszténids reakcio.

Az amerikai klasszifikacié szerint a disz-
ténia plusz szindromak, a heredodege-
nerativ diszténidk is a szekunder disz-
ténia csoportba tartoznak, mig az eurdpai
csoportositds szerint kilon kategériaba
sorolanddk (7. tablazat).

A tiinetek megjelenési ideje
szerinti csoportositas

A primer diszténidk megjelenése bimoda-
lis, 9 és 45 éves kor koril detektalhatunk
egy-egy cstcspontot (2).

KORAI KEZDETU DISZTONIA

A 20-as €letévek elott megjelend disztonia
betegség dltalaban az alsé végtagokban
kezdddik, amely a torzs és a felsd végtag-
ok felé mutat generalizacids tendenciat.
A korai kezdetd diszténidk leggyakrabban
primer vagy heredodegenerativ megbete-
gedés altal kivaltott szekunder korfor-
mak, amelyek az esetek tobb mint felében
ténylegesen generalizaltta valnak.

KESOI KEZDETU DISZTONIA

A késbi kezdeti (>20 év) diszténiak
gyakran fokalisak maradnak, altaldban a
nyakon, az arcon vagy a hangszalakon
kezd6édnek. A végtagokrdl csak igen rit-
kan indulnak ki, ezen beliil is az alsé vég-
tagon vald kezdet nagyon valdszinttlen-
nek mondhatd, és felveti a pszichogenitas
lehetdségét.

Progresszié esetén szegmentdlis diszto-
nidnak megfeleléen a kornyezd testré-
szekre terjednek a tiinetek.

Az id6sebb kori diszténidk tulnyomod
tobbsége szekunder disztdnia, amit trau-
ma, agyérbetegség, gyogyszerszedés vagy
egyéb heredodegenerativ megbetegedés
valt ki.

Az érintett testrészek
szerinti csoportositas

A kiillonbozd testrészekre valo kiterjedés
a betegség kezelésének egyik legfonto-
sabb prognosztikai tényezdje.
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FOKALIS DISZTONIA

Egy testrészt €rintenek a tiinetek. Az arc,
a nyak, a torzs és a végtagok kiilon-kilon
testrésznek szamitanak. Leggyakrabban
a nyaki izomzatot érinti a fokalis diszto-
nia: torticollis, laterocollis, retrocollis vagy
anterocollis formajaban.

SZEGMENTALIS DISZTONIA

Két egymas melletti testrészt érint a
disztdnia, pl. az arcon €s a nyakon, vagy
a nyakon €s az egyik végtagon megjelend
tiinetek.

HEMIDISZTONIA
Féloldali diszténia, gyakran szekunder
eredetd.

GENERALIZALT DISZTONIA
Tobb testrészt érintd disztonia.

Klinikai tiinetek szerinti
csoportositas

Az angolszdsz irodalomban a disztdniak
megjelenését két nagy csoportba soroljak,
aminek kiemelkedd prognosztikai jelentd-
sége van.

JFIX" VAGY ,FIXALT" DISZTONIAK

LFiX" vagy fixalt" diszténidk esetében
tartésan, nyugalomban is kéros testtartas
jelenik meg. Rosszabb prognézist jelent,
mert gyakran alakulnak ki ortopédiai
szovédmények, {ziileti deformitdsok, illet-
ve a mély agyi stimuldcio is kevésbé ké-
pes a fix diszténia tiineteit javitani (4-7).

MOBILIS DISZTONIA

A ,mobilis” disztoniat féleg cselekvéskor
megjelend ténusos vagy fazisos izomran-
gasok, mozdulatok €s tremor jellemzik,
amelyek nyugalmi helyzetben akar telje-
sen eltinhetnek. Feliiletes EMG-vizsgalat
soran gyakran repetitivy, fazisos burst akti-
vitas jellemzi a mobilis kérformat. A bila-
teralis pallidalis stimuldcié a mobilis ti-
neteket hamarabb és nagyobb hatékony-
saggal javitja, mint a fixalt tiineteket.

A tinetek sulyossaganak
dokumentalasa

A neurolégiai status pontos dokumentaci-
6ja mellett szlikséges olyan objektiv mdd-
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Felvétel Id6tartam
1. Fekvés kdzben, kezek a test mellett kinyUjtva
teljes test
, , ) : , 45-60 sec
testrészekre fokuszalva (fej, nyak, jobb és
bal kéz, torzs, jobb és bal 1ab)
2. Ulve, kezek a labakon nyugszanak
teljes test 45-60 sec
testrészekre
3. Be,szed, osszefuggo mondatok teljes test 20-30 sec
testrészekre fokuszalva
4. frés, dominans kézzel 1-2 mondat irasa,
mindkét kézzel spiralrajzols
K ’p|ra|ranoIas 50560
felsd testrész
kezekre fokuszalva
5. vas, étkezés. Egy félig megtdltdtt poharbdl
par korty, illetve szaraz, szilard ételbd! (pl. 20-30 sec
zsemle) 1-2 harapas elfogyasztasa
6. Kezek a mellkas eldtt kinyujtva, mint a
- o 10 sec
poszturalis tremor vizsgalatkor
7. Ujj-orrhegy proba, 5x mindkét kézzel 20 sec
8. Gyors alternalé mozgasok a felsd és alsd
. : , , 20 sec
végtagokon, mindket oldalon felvéve
9. Szeékbdl felallas 5-10 sec
10. Allva, majd 4x 90 fokot elfordulva
teljes test 45 sec
testrészekre fokuszalva
11. Jaras
teljes test 60 sec

testrészekre fokuszalva

2. TABLAZAT:
DISZTONIA BETE-
GEK VIDEO DO-
KUMENTALASA-
HOZ AJANLOTT
PROTOKOLL

szerek alkalmazasa, amelyek segitségével
a disztonia sulyossdganak mértéke pon-
tosan meghatdarozhaté €s szamszertsithe-
t6, ezaltal a progresszio és a kezelés hata-
sara bekovetkezd javulds is pontosan
mérhetd. A generalizdlt diszténia stlyos-
saganak meghatdrozdsdra a legelterjed-
tebb skala a Burke-Fahn-Marsden Diszto-
nia pontozo skala (BFMDRS) (8). Haszna-
lata nemcsak az elterjedtsége miatt ajan-
latos, hanem mert videofelvétel alapjan is
lehetdvé teszi a pontérték meghataroza-
sat. Tobb vizsgdlat bizonyitotta a skdla
alkalmazhatdsagat (9), illetve felhaszna-
lasaval tortént a legtobb multicentrikus
vizsgalat kiértékelése is (6, 7).

A BFMDRS két alapvetd részbdl all. Az el-
s6 szakasz — a tényleges BEFMDRS, 0-120
pont kozotti értékkel — a diszténia Klini-

q

kai sulyossagat hatarozza meg 9 testrész
tiineteinek értékelésével. Minden testtajé-
kon a tiineteket harom kiilénb6z6 érték
szorzata hatdrozza meg: sulyossag, pro-
vokalé faktor (nyugalomi vs. akcidés meg-
jelenés) €s egy ugynevezett sulyzé faktor.
A legtobb testtajékon a sulyzé faktor érté-
ke 1, de példaul a szdj és a szem koriili ré-
szek esetében 0,5-es faktort haszndlunk,
mivel az e teriileteken észlelt tiinetek 1€é-
nyegesen kisebb mértékd motoros karoso-
dast okoznak. A teszt masodik része, a
Dystonia Disability Rating Scale (DDRS),
ami a beteg megkérdezése alapjan az €let-
vitelhez sziikséges legfontosabb funkcidk
(pl. étkezés, nyelés, beszéd, irds, 6ltozko-
dés, higiénids tevékenységek €s jaras)
érintettségét jellemzi 0-30 pont kdzott.

A kiillénb6zé mozgdszavarok megfeleld
dokumentaldsahoz, illetve a vizsgalatok
publikdlasdhoz elengedhetetlen feltétel a
megfeleld videé dokumentdcié készitése.
Szemben a legtobb mozgdszavarral, a
disztdnias tinetek megfeleld képi rogzité-
sével a pontozd skdldk — mint mar emli-
tettik — egy késdbbi idépontban is felve-
hetdk. A Pécsi Tudomanyegyetem Neuro-
l6giai Klinikdjan rendszeresen alkalma-
zott protokollt a 2. tabldzat ismerteti.

A disztoniak gyogyszeres
kezelése

Gyogyszeres kezeléssel a legtobb diszto-
nids beteg esetében csak minimalis javu-
las érhetd el. Egyik legfontosabb kivétel a
levodopara reagaldé diszténia (Segawa-
szindroma), ami akar mar alacsony dozi-
st L-DOPA-ra is tartds, atiitd mértékd ja-
vuldst mutathat. Jelenleg elfogadott allds-
pont szerint minden fiatalkori diszténia
esetében ajanlott a levodopa hatdsanak
vizsgdlata. Minden disztonids betegnél ér-
demes a potencialisan kezelhetd anyag-
csere-betegségeket is megfontolni, hiszen
példaul a Wilson-kér regresszidja vagy a
progresszié megallitdsa érhetd el a D-pe-
nicillinamin vagy cink-kezeléssel.

Amennyiben a potenciadlisan kezelhetd
megbetegedést nem tudtunk igazolni, az
elsé valasztandd szerek az antikolinerg
gyogyszerek (pl. trihexyphenidyl). A leg-
tobb esetben azonban még nagy dozis
mellett is csak mérsékelt foku javulas ér-



hetd el, illetve a mellékhatasok (szajsza-
razsag, homalyos latds, szédiilékenység,
vizeletretencid, kognitiv problémadk) szin-
tén korldtozzdk alkalmazhatdsagat (1).
Antidopaminerg gyégyszerek is kiprébal-
haték, azonban a lehetséges mellékhata-
sok kialakuldsa (pl. parkinsonizmus,
tardiv diszkinézia vagy pedig szedacio)
akar ronthat a beteg allapotan. Clozapint,
mint atipusos antipszichotikumot, egy
nyilt vizsgalatban (10) és tobb esettanul-
manyban (11-13) mérsékelt fokban hata-
sosnak talaltdk generalizalt és szegmen-
talis disztonia kezelésében, azonban
Ujabb adatok alapjan tardiv diszténidt is
produkdlhat (14-16). Tetrabenazine, a
vezikuldris monoamin transzporter inhi-
bitora, ezzel szemben csak atmeneti disz-
toniat képes indukalni, tardiv diszki-
néziat nagy valdszintséggel nem okoz
(17).

A benzodiazepinek koziil a clonazepam
tinik a leghatékonyabbnak, kiilondsen
mioklénus diszténidban vagy blepharos-
pazmusban (1, 18). Az izomrelaxdnsok
kozul a baclofent hasznaljuk leggyakrab-
ban a disztoniak kezelésére, féleg ha
spaszticitas és disztdnia egylittesen jele-
nik meg (pl. poszthipoxids disztdnia).
Amig a per os kezelés csak mérsékelt fo-
ku, addig az intratekalis baclofen-pumpa
nagyobb hatékonysdggal bir (1).

A legtobb generalizalt és szegmentdlis
diszténia esetében csak kombinadlt gydgy-
szeres kezeléssel lehet javuldst elérni,
azonban ilyen esetben a mellékhatasok
eléfordulasi gyakorisdga is parhuzamo-
san megnd. Fokalis disztonidk kezelésé-
ben a kemodenervacié atiitd sikert ért el.
Az 1980-as évek dta a botulinum-toxin a
cervikdlis disztonia, az oromandibularis
diszténia, a hemifacidlis spazmus, a
blefarospazmus és az irasgorcs elsé va-
lasztandé kezelésévé valt. Azonban a be-
tegek egy kis része nem megfeleléen rea-
gal a botulinum-toxin kezelésre, illetve az
évek soran az esetek akar 10%-aban blok-
kolé ellenanyagok is kialakulhatnak, ami
a modszer hatékonysagat csokkenti (19,
20). Tovabbi hétrany, hogy szegmentdlis
€s generalizalt disztonia esetében az érin-
tett izmok nagy szdma miatt a toxin al-
kalmazhatésdaga mar csak korlatozott
mértékd.
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A disztoniak miteéti
kezelése

Ablativ miitétek

A diszténia kezelésében a periférids sebé-
szet (pl. denervacid, miotémia) mellett a
funkciondlis idegsebészeti kezelések is
egyre nagyobb teret nyertek. Mar az 1950-
es évek soran végeztek Kisebb betegcso-
porton talamotémidt, azonban a nem
megfeleld célpont vélasztds €s célzdsi
technika miatt a kimenetel kérdéses volt
(21). A lényegi attorést a bazalis ganglio-
nok patofiziolégidjanak felderitése, a mo-
dern in vivo agyi képalkotds megjelenése,
€s a sztereotaxids technika elterjedése
hozta meg. Kezdetben a kérosan tulmuiko-
dé tertiletek roncsolasat, ablaciéjat végez-
ték el.

Mar az 1960-as években egy svéd munka-
csoport megfigyelte, hogy a posztero-
ventralis pallidotémia (a globus pallidus
belsé szegmensének ablacidja) a Parkin-
son-kor szamos kardinalis tlinetére, bele-
értve az OFF disztoniat is, kedvezd hatds-
sal van (22, 23). Munkassaguk a levodo-
pa klinikai bevezetése mellett észrevétlen
maradt egészen az 1990-es évekig, amig
Laitinen Ujra leirta a poszteroventralis
pallidotémia moddszerét (24, 25). Ezzel
parhuzamosan a pallidotémidt a diszté-
nias mukodészavar kezelésében is alkal-
mazni kezdték €s jelentds sikereket értek
el (26-31). Az elvégzett vizsgalatok és
metaanalizisek a bilaterdlis pallidotémiat
elfogadhaté mellékhatasprofilu eljaras-
nak irtak le (32, 33).

Mély agyi stimulacio

Annak ellenére, hogy az ablativ mutétek-
kel jelentds foku és tartds tiineti javulds
érhetd el, a kozel 10-15%-os sikertelensé-
gi ardny (34, 35) €s a kétoldali mdtétek-
nél jelentkezd magas morbiditas (nyelés-
zavar, dysarthria, paraesthesia és ataxia)
(36) jelentdsen korlatozza az alkalmaz-
hatésagukat. Az ablativ mutétek kivalta-
sara 1987 ota all rendelkezésinkre a
mély agyi stimulacid (37). A médszer ha-
tékonysaganak €s biztonsdgossaganak
koszonhetden az 1990-es évek kdzepére a
DBS madr elséként valasztandd eljardssa
valt (38). Mivel nem okoz irreverzibilis ka-
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rosodast, ezért a gyermekkori alkalmaza-
sa is el6térbe kertlt.

Szemben a szivbe tltetett pacemakerrel
(ami egy hidnyzé miikodést pétol), a DBS
funkcionalis gatlast hoz létre, ami a be-
tegség bizonyos tiineteinek javuldsdban
nyilvanul meg. Attdl fiiggéen, hogy hova
tltetjiik be a stimulalé elektrédat, és me-
lyik kérosan hiperaktiv kézpont mikodé-
sét gatoljuk, killonbozd tiineteket tudunk
csillapitani.

A DBS indikdcids tertilete folyamatosan
bévil, az Amerikai Gydgyszerugyi Hiva-
tal (FDA) az esszencialis tremor ¢€s
Parkinson-kér mellett disztonia (6) és
obszessziv-kompulziv megbetegedések
kezelésére (39, 40) is engedélyezte. A
DBS igéretes, de egyeldre még kisérleti
stadiumban levé mddszernek tlnik bizo-
nyos epilepszia (41, 42) és fejfajas tipu-
sok (43), Gilles de la Tourette-szindroma
(44) és neuropatids fajdalom (45) kezelé-
sére is.

Felmeriil a kérdés, hogy a mély agyi sti-
mulacié ténylegesen hatékonyabb és biz-
tonsagosabb eljards-e a pallidotomidnal.
Az ablativ beavatkozasok a fejl6dé orsza-
gokban jelenleg is virdgkorukat €lik, hi-
szen szamottevéen olcsébb beavatkozds-
rél van szo.

Egy 2008-as metaanalizis szerint a kétol-
dali pallidotémia €s pallidalis stimulacié
hasonl6 eredményességgel €s biztonsa-
gossaggal rendelkezik (46). Egy masik ta-
nulmany pedig felveti annak a lehet&sé-
gét, hogy az unilaterdlis pallidotémia €s
kontralateralis pallidalis stimulacié kom-
bindcidja hosszu tavon hatékonyabb meg-
oldds lenne a kétoldali pallidalis stimula-
ciénal (47).

Egyéb idegsebészeti
beavatkozasok

Szintén az elmult évtizedekben valt az
intratekdlis baclofen-pumpa széles kor-
ben alkalmazott eljardssa a spaszticitds
kezelésére.

Diszténia kezelésében is haszndlhaté: f6-
leg a posztanoxids disztonidk esetében
tinik hatdsosnak, amikor a disztonia
mellett spaszticitas is €szlelhetd (48). A
motoros cortex stimulacio is igéretes esz-
kozz¢ valhat a mély agyi stimuldcioval
nem megfeleléen kezelhetd  fixalt
diszténia kezelésében (4).
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Miitéti célpontok
Kiilonb6z6 magok stimuldcidja mads és
mds tlineteket képes csillapitani. Rutin-
szertien jelenleg harom mttéti célpontot
haszndlunk a mozgdszavarok kezelésére:
palliddlis stimuldcié (globus pallidus
belsé szegmense, GPi),
talamikus stimuldcié (n. ventralis
intermedius-Vim, n. ventralis oralis
anterior et posterior-Voa €s Vop),
szubtalamikus mag (STN) stimuldcio-
ja.
A diszténia neuromoduldcids kezelése so-
ran a legtobb tapasztalat a pallidum belsé
szegmensének (GPi) stimuldcidjaval all
rendelkezéstinkre. Tobb multicentrikus (6,
7, 49, 50), kontrolldlt tanulmany, illetve
egyéb prospektiv vizsgdlat (51) bizonyitot-
ta hatékonysagat. Ugy tinik, hogy a
pallidotomia hatékonyabban csillapitja a
diszténids tuneteket, mint a thalamoto-
mia (52), €s a palliddlis stimulacié is jobb
hatasu lehet, mint a talamikus stimulacié
(63). Tobb japan centrum tovabbra is al-
kalmazza a Voa és Vop komplexum stimu-
lacidjat (54, 55), aminek a segitségével az
frasgorcs (56) és a Holmes tremorhoz kap-
csolédo szekunder disztdnia (57) is javit-
haté. Ujabb irodalmi kézlések a
szubtalamikus mag abldciéjanak (58)
vagy stimuldcidjanak (59) a jelent8ségét
sugalljdk a diszténidk kezelésében. A je-
lenleg rendelkezésre allé6 adatok féleg a
cervikalis diszténidakra (60-62) vonatkoz-
nak. Az STN stimuldcié tébb eldnyods tulaj-
donsaggal rendelkezik a pallidalis stimula-
cidval szemben. Az STN sokkal kisebb ki-
terjedésd, ezért alacsonyabb fesziiltség €és
impulzushossz alkalmazasaval stimulal-
hatd, ami alacsonyabb energiafogyasztast
€s hosszabb akkumuldtor élettartamot je-
lent. Tovabbi kiilénbség, hogy a disztdnids
tlinetek a GPi-stimuldcié hatdsara csak
lassan valtoznak, ezzel szemben az STN
stimuldciéra sokkal gyorsabban reagalnak
(60-62). Egyenl6ére azonban nem allnak
rendelkezésre direkt 6sszehasonlité tanul-
manyok a GPi- és STN-stimulacié eredmé-
nyességére vonatkozoan.

Miitéti hatékonysag

A mitéti kezelés célja, hogy javitsa a mo-
toros funkciokat és csokkentse a korlato-



zottsag mértékét. A legtobb esetben a
diszténia maximalis tiineti enyhtlése
nem azonnal alakul ki, gyakran tébb ho-

nappal, akar évvel a mitétet kovetden is
jelentkezik szamottevd javulas.

Primer diszténiak

Szamos nyilt vizsgélat és esettanulmany
sugallta, hogy a palliddlis mély agyi sti-
muldcié a primer diszténiak kezelésében
hatékony mddszer lehet. Cif és munkatdr-
sai (50) 57 beteg 1 éves kovetésével ugy
taldltak, hogy a diszténia sulyossagat a
DYT-1 pozitiv primer disztdonidsok eseté-
ben 71%-kal, nem DYT-1 primer diszténia-
soknal 74%-kal, mig a szekunder disztd-
nidban 31%-kal csokkentette. A funkcio-
nalis skdla (DDRS) alapjan a DYT-1 pozi-
tivok 63%-0s, nem DYT-1 pozitiv primer
diszténidsok 49%-os, és a szekunder
diszténidsok 7%-os javuldst mutattak
(50). Coubes munkacsoportja (49) 31 pri-
mer diszténids beteg, koztik gyerekek,
mutéti eredményességét vizsgalta a 2.
posztoperativ évben. A klinikai tlinetek
(BFMDRS) 79%-kal, a funkcionalis érin-
tettség (DDRS) 65%-kal javult. A bilatera-
lis GPi DBS primer diszténidkra Kkifejtett
hatdsat tobb multicentrikus vizsgalat is
igazolta. 2005-ben publikaltdk a francia
multicentrikus vizsgdlatot 22 primer
diszténids beteggel (7). Bevalasztasi kri-
tériumok kozott szerepelt a szekunder
etiologidk kizardsa, disztoniatdl eltekint-
ve negativ neuroldgiai status, normalis
koponya MRI-lelet, pszichidtriai tiinetek
hidanya, a Mini Mental vizsgalaton
(MMSE) legaldbb 24 pont elérése €s a
gyogyszeres kezelés ellenére is jelentds fo-
ku funkcionalis kdrosodas jelenléte. A be-
tegek statusat standardizalt protokoll sze-
rint videdra rogzitették; a preoperativ al-
lapotot a 3, 6, €s 12 hénapos posztopera-
tiv allapottal hasonlitottdk Ossze fiigget-
len vizsgdldk a videofelvételek alapjan.
Ezen kivil 3 hénapos vizsgalatkor Ki- €s
bekapcsolt stimulator mellett is rogzitet-
ték a betegek statusat. A 22 bevalasztott
beteg koziil 14-nél észleltek tébb mint
50%-0s javulast a BEMDRS értékben, mig
2 esetben a kiinduldsi értékhez képest
romlast detektaltak. Mind a két romldst
mutatd beteg esetében fixdlt, ténusos
diszténias tiinetek uraltdk a klinikai ké-
pet. Osszességében 1 évvel a mitét utdn
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51%-kal csokkent a disztdnia sulyossdga
(BFMDRS), a funkciondlis kdrosodas mér-
téke 43%-kal javult (DDRS). A vizsgalat a
depressziéd mértékében (Beck) és a kogni-
tiv funkciék (MMSE) tekintetében nem
mutatott szignifikans valtozast. A francia
multicentrikus vizsgdlat egyik legnagyobb
hibdja, hogy énkontrollos vizsgdlat, nem
veszi szamitdsba a placebo-effektust, ami
egy mutéti beavatkozdsnal igencsak jelen-
t6s mértékd lehet. Ezt a hibat keriili el a
német-osztrak—-norvég centrumok altal
kivitelezett mdsik multicentrikus vizsga-
lat (6). Negyven primer szegmentalis vagy
generalizalt diszténids beteget randomi-
zaltak. A stimulalé elektrédat mind a 40
betegnél a GPi-be iltették be, azonban
csak 20 betegnél kapcsoltdk be a stimula-
ciét, a maradék 20 betegnél pszeudosti-
muldciot végeztek 3 hénapig (randomi-
zalt fazis). A primer végpont a 3 hénapos
statusbeli kiilonbség volt a két csoport ko-
zott. Ezt kovetben nyilt fazisuva valt a
vizsgalat, meghatdroztdk a betegek alla-
potdt 6 hénapos valddi stimuldciét kove-
téen. A bevalasztott primer szegmentalis
vagy generalizalt disztonids betegek kiza-
rasi kritériumai kozott szerepelt az 5 év-
nél révidebb betegségtartam, a korabban
elvégzett agysebészeti beavatkozds, a
demencia (<120 pont a Mattis Demencia
Pontoz6 Skalan), a kozepes vagy sulyos
depresszié (>25 pont a Beck Depresszid
Kérddiven), az MRI-vizsgalaton észlelhetd
markdns agyi atréfia €s egyéb a ,mutétet
zavard” orvosi vagy pszichidtriai allapot
vagy megbetegedés jelenléte.

A randomizalt 3 hénapos vizsgalat soran
kiderult, hogy a stimulaciéban részesiilék
koziil 15-nél volt észlelhetd >25%-0s ja-
vulds a BFMDRS-n, mig az pszeudosti-
muldcids csoportban csak 3 betegnél volt
észlelhetd tiineti javulds. A két csoportot
tekintve a javulds 39,3% vs. 4,2%
(p<0,001), azaz a stimulacié a placebo
hatds ellenére is szignifikdns mértékben
javitott a betegek dllapotan a pszeudosti-
muldcidhoz képest. Hat hdnapos nyiltfazi-
su vizsgalattal hatdroztdk meg a mdtét
eredményességét: eredményesnek akkor
tekintették a beavatkozast, ha t6bb mint
25%-0s javuldst észleltek a BEMDRS-n. A
beszéd €s nyelés kivitelével minden vizs-
galt diszténias tiinet, illetve az életvitelt
pontozé skalak is szignifikdns javulast
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1. ABRA:
FIATALKORI,
PRIMER, GENE-
RALIZALT DISZ-
TONIAS BETEG
BILATERALIS
PALLIDALIS
(GLOBUS PALLI-
DUS PARS INTER-
NA) STIMULACIO-
JA

FELSO SOR: MUTET ELOTTI ALLAPOT. JOL LATHATO, HOGY A
BETEG ONNALOAN, TAMASZKODAS VAGY SEGITSEG NELKUL
MEGALLNI NEM TUD, HATAT KIEGYENESITENI KEPTELEN.
ALSO SOR: MUTET UTAN 6 HONAPPAL ALLO ES ULO
HELYZETBEN

mutattak a kiinduldsi allapothoz képest.
A nyilt fazist 36 beteg fejezte be, koziilik
18 betegnél észleltek 50%-nal nagyobb, 5
betegnél 75%-ndl nagyobb mértékd javu-
last. Hat betegnél (koézulik 1 DYT-1 pozi-
tiv volt) megfeleld elektroda lokalizacio
mellett sem volt érdemi javulds. Osszessé-
gében a hat hénapos stimuldciét kdvetéen
a klinikai tiinetek (BFMDRS) 46%-kal, a
funkcionalis kdrosodds (DDRS) 41%-kal,
a fajdalom 48%-kal, a depresszié mértéke
31%-kal (6) és az életmindség 30%-kal ja-
vult (63). A rovid kovetési periddus elle-
nére az adatok messzemenden meghalad-
jak a gydgyszeres kezelés eredményessé-
gét.

Nemzetkozi iranyelvek alapjan csak gene-
ralizalt, szegmentalis és fokdlis cervikalis
és hemidisztoniak esetében indikélt a
mtét elvégzése. Cervikdlis fokalis diszté-
nidk (torticollis, anterocollis, laterocollis)
hatdsosan kezelhet6k (64-68), azonban a

diszténiahoz tarsulé tremor nem reagal
megfelel6 mértékben a stimuldcid hatdsa-
a (69). Egyéb fokalis korformak mutéti
hatékonysagardl csak kevés adat all ren-
delkezéstlinkre. Meige-szindroma esetében
az unilaterdlis stimuldcié nem (70), de a
bilaterdlis stimuldcié mar hatékonynak
bizonyult (70-72). A botulinum-toxinra
nem Kkelléen reagadldé {rdsgorcsre a
talamikus stimuldcié (56, 73) is hatdsos
kezelés lehet.

Evekkel a mdtétet kovetden a stimuldcié
hatékonysaga a betegség progresszidjaval
parhuzamosan csokkenhet (47), azonban
tobb tanulmdny a stimuldcid tartés hata-
sardl szamol be 3, 5 és 10 évvel az elekt-
réda beiiltetését kdvetden (74-76).

A Pécsi Tudomanyegyetem Neuroldgiai és
Idegsebészeti Klinikdjan 8 betegnél tor-
tént primer diszténia indikdciéval bilate-
ralis palliddlis stimuldtor betltetés. A
diszténia sulyossagaban (BFMDRS) atla-
gosan 62%-0s (35-78%), mig a funkciona-
lis karosoddsban (DDRS) atlagosan 45%-
0s (21-96%) javuldst detektdltunk (7.
abra).

Szekunder disztoniak
Altaldnosan elfogadott nézet, hogy a bila-
teralis palliddlis stimuldcié a szekunder
diszténidk esetében kevésbé hatékony, a
tiineteket €s az életmindséget csak kisebb
mértékben javitja, mint a primer diszté-
nidknal. Ugy tlnik, hogy a szekunder
diszténidk esetében etioldgidtdl fiigg a
hatékonysag: Ha a koponya MRI intakt
bazalis gangliont mutat, akkor példaul a
tardiv diszkinéziak, tardiv disztonidk és a
posztanoxids €s poszttraumas diszto-
nidban észlelt tiinetek altaldban jol kezel-
heték stimuldcidval (59, 77, 78). Tobb
esettanulmany (79, 83), illetve egy olasz
retrospektiv analizis (84) azt sugallja,
hogy a gydgyszeresen nem Kkezelhetd
tardiv diszténidban és diszkinézidban
akar 60%-os javulas is elérheté a BFMDRS
szerint.

Poszttraumas disztonia esetében a tanul-
mdanyok mar nem ennyire meggy6zdek.
Annak ellenére, hogy t6bb esettanulmany
(85, 86) ismertetett jelentds mértékd €s
tartés (87) javulast a stimuldcié mellett,
egyeldre kevés adat all rendelkezéstinkre
a hatékonysdg meghatdrozdsara. Esetis-
mertetések alapjan feltételezhetjiik, hogy
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a kétoldali stimulacié Lesch-Nyhan-be-
tegségben nemcsak a disztdnids-diszkine-
tikus tiineteket képes enyhiteni, hanem a
viselkedési és kompulziv zavarokat is
(88-90).

Hallervorden—Spatz-betegség, Gijabb nevén
panthothenat-kindz asszocialt neurodege-
neracié (PKAN) esetében tobb esettanul-
many irta le a pallidalis stimulacié hata-
sossagat egyéves (91-94) és dtéves nyo-
mon kdvetés kapcsan (95). Cif és munka-
csoportja 4 beteg esetében 2 éves kovetési
peridédust kovetéen 50%-o0s javuldst iga-
zolt (96), majd késGbb 6 beteg esetében is
hasonlé eredményrdl szamoltak be (97).
A mioklénus-diszténia autoszémalis do-
mindns megbetegedés, amelyben esetta-
nulmanyok alapjan nemcsak a diszténidn
€s az életmindségen javit a GPi DBS, ha-
nem a mioklénusok gyakorisagat is csok-
kentheti (98, 99). Haroméves kovetés
utan Cif munkacsoportja 8 beteg kapcsan
85%-0s javulasrol szamolt be (96).

A GPi DBS a gyors kezdetdl disztdnia-
Parkinsonizmus-szindromaban hatasta-
lannak tnik (100), mig Lubag-szindro-
mdaban (X-hez kotott disztonia-parkinso-
nizmus) hatdsos lehet. Ez utébbi esetben
a stimuldcié bekapcsoldsakor a BFMDRS
71%-kal, mig a UPDRS 62%-kal javult a
kikapcsolt allapothoz képest (101). Tisz-
tazatlan, hogy a Parkinsonos betegeknél
olykor megfigyelhet6 camptocormia, a
thoracolumbalis gerincszakasz stlyos fo-
ku flexidja, periférids vagy centrdlis ere-
detlinek tekinthetd. Mivel a legtdbb szer-
z6 diszténias mikodészavarnak tartja,
tobb esetben végeztek bilateralis GPi-sti-
muldaciét, ami nemcsak a Parkinsonos tii-
neteket, hanem a camptocormiat is javi-
totta (102—104).

Eddig egy esettanulmdny irta le a mutét
kedvezd hatdsat GM1 3-as tipusu
gangliosidosis esetében. Egyéves nyomon
kovetés soran nagy mértékd funkciondlis
javulast tapasztaltak, azonban a stimula-
Ci6 a progresszidra nem hatott (105).
Posztanoxias disztonia esetében az ada-
tok ellentmonddak (59, 78, 106, 107), az
egyik legnagyobb esetszamu vizsgalat
3 évvel a mutétet kovetden 40%-0s javu-
last emlit (96).

A szerzOk sajat tapasztalatai szerint mély
agyi stimuldcid segitségével a post-stroke
vagy perinatalis kdrosodas utan kialakult
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diszténiak csak kisebb fokban javithatok.
Annak ellenére, hogy a diszténia klinikai
megjelenésében csak mérsékelt foku javu-
las észlelhetd, a disztonias tartashoz tar-
sulé fajdalom nagymértékben csokken-
het, akar teljesen meg is szlinhet. Szintén
rossz mutéti eredményre kell szamitani
minden olyan egyéb betegségben is, ami a
bazalis ganglionok strukturalis eltérésé-
vel jar (pl. Kern-ikteruszhoz tarsulé disz-
tonia).

Bar nem tartozik szorosan a disztoniak
mutéti kezeléséhez, azonban fontosnak
tarjuk megemliteni, hogy egyéb hiperkine-
zissel jard betegségek tiineti kezelésében
is szerephez juthat a DBS. Huntington-
kérban példaul alkalmazhaté a chorei-
form tiinetek csillapitasara (108) és az el-
ért eredmény tartésnak mondhaté (109).
Szintén egyre tobb adat sugallja a GPi
DBS hatékonysédgat a gydgyszeresen nem
megfelelen kezelhet6 Tourette-szindrd-
maban (44, 110).

Gyermekkori diszténia

Hétéves korndl idésebb gyermekek eseté-
ben diszténia indikaciéval mar elvégezhe-
t6 a DBS-beltiltetés, mivel a koponya ndve-
kedése ekkor mar eléri a felndttkori nagy-
sag 90%-at és nagy valdszintséggel a ké-
s6bbiekben mar nem lesz szlikség az
elektréda helyzetének korrekcidjara. Lehe-
t6leg minél korabban kell a mutétet elvé-
gezni, hogy a kdovetkezményes ortopédiai
szévédményeket (pl. iztleti deformitdso-
kat) megel6zhessuk (49, 50, 107, 111,
112). 1996 és 2006 kozott GPi DBS betl-
tetésen atesett 58 gyermek esetét feldo-
gozva, Cif munkacsoportja a gyermekKkori
stimuldciét eredményesnek {télte meg
(96).

A miitéti eredményességet
meghatarozoé tényezdk

Az irodalomban publikdlt metaanalizisek
€s a prospektiv randomizalt vizsgalatok
alapjan szamos tényezd4t tartunk szamon
prognosztikai faktorként. A legfontosabb
tényezd a disztonids tlinetek hatterében
meghuzddo etioldgia. Mar a kezdeti eset-
tanulmanyok kimutattdk, hogy a mély
agyi stimuldcié primer diszténidk eseté-
ben latvanyosan jobb eredmény elérésére
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képes, mint szekunder diszténidkban (55,
59, 78, 113). Régebbi tanulmdnyok azt
sugalltdk, hogy a DYT-1 génhiba altal ki-
valtott disztdénia mitéti eredményessége
valdszintleg jobb, mint, a nem DYT-1 po-
zitiv primer diszténidké (3, 6, 49, 69, 84).
Az Ujabb tanulmanyok (5) és a multi-
centrikus vizsgalatok (6, 7) mar nem tud-
tak igazolni a DYT-1 génhiba jelenlétének
pozitiv prognosztikai szerepét.

Isaias és munkatdrsai (5) 39 primer
diszténiaban szenvedd beteg kapcsan ki-
mutattak, hogy a betegségtartam szintén
jelentds mértékben befolydsolja a mitéti
kimenetelt. Nem meglepd, hogy révidebb
betegségtartam esetében a diszténia kli-
nikai megjelenése és az életmindség te-
kintetében szignifikdnsabban eredménye-
sebb volt a mdtét. A koran elvégzett md-
tét sikeresen megelézheti a sulyos iziileti
deformitdasok kialakuldsat, illetve a
szociokulturdlis izoldciét. Tébb tanul-
many szintén azt jelzi, hogy a szkeleto-
muszkuldris deformitdsok jelenléte a m-
téti prognoézist kedvezdtlentil befolydsolja
(5), ezért azt a kovetkeztetést vontak le,
hogy még a maradandé deformitasok ki-
alakuldsa eldtt, a betegség korai szaka-
szaban elvégzett mutéttdl varhatd a leg-
nagyobb hatékonysdg. Multicentrikus
vizsgalatok eredményei arra is ramutat-
tak, hogy azokndl a betegeknél varhaté
75% feletti javulds, akiknél fazisos hiper-
kinetikus, ,mobilis” diszténia volt észlel-
het6 (7), mig a fixalt, ténusos diszténidk
esetében a stimulacié kevésbé hatéko-
nyan javitja a tlineteket (7). Valdszintleg
ezzel fligg 0ssze, hogy amennyiben a feli-
letes EMG regisztraitumon domindléan
bursting aktivitds észlelhetd, gyorsabb és
nagyobb mértékd javulds varhaté a sti-
muléciétél (114, 115).

Isaias és munkatdrsai (5) nem talaltak
Osszefliggést a betegség kezdetének idd-
pontja, a BFM pontozd-skalan észlelt su-
lyossag és a mutéti kimenetel kozott (5,
7), mig Coubes és munkatdarsai 31 beteg
eredményességének analizisébdl arra a
kovetkeztetésre jutottak, hogy a gyermek-
korban elvégzett mutétek hosszu tavon
eredményesebbek a késébbi €életkorban el-
végzett beavatkozasoknal (49).

DYT-1 pozitiv primer disztonids betegek-
nél gyakran észlelhet6k T2/FLAIR szek-
vencian hiperintenz teriiletek, amelyek je-
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lenléte a betegségtartammal Kkorrelaciot
mutat. Ez a stimuldtor betltetését nem
kontraindikalja, de az ilyen MR abnorma-
litasok jelenlétekor a mutéti kimenetel
rosszabb (116).

Mellékhatas

Minden orvosi beavatkozas esetén fontos
a modszer lehetséges mellékhatdsainak
ismerete. Alapvetéen hdrom Kkiilonbozé
mellékhatds és szévédmény-tipussal kell
szamolni:

mtéttel kapcsolatos szévédmények,

stimulaciés hardverrel kapcsolatos

problémak,

stimulacié-altal indukalt mellékhatasok.
Kordbbi &sszefoglalé kézleménytlinkben
részletesen ismertettiik a mély agyi sti-
muldcid lehetséges mellékhatdsait, azok
kezelési mddjat, illetve a matét utan al-
kalmazandé életvitelbeli szabalyokat
(117). Ezért a jelen publikdcidnkban csak
a fontosabb, a disztonia-mutétekre jel-
lemz6 megaéllapitasokra szoritkozunk.

Miitéttel kapcsolatos
szévédmények

A mtét soran az elektréda behelyezését
ugynevezett minimalisan invaziv, a lehetd
legkisebb behatoldst igényld, technikaval
végezzik. A modszer elénye, hogy az agy-
karosodast okozd szévédmények ardanya
igy joval kisebb, mintha nyilt feltardssal
jaré mutétet végeznénk. Annak ellenére,
hogy a lehetd legnagyobb gondossaggal
tervezzik meg, €s hajtjuk végre a mutét
minden egyes fazisat, igy is eléfordulhat-
nak a mtéttel és az altatdssal kapcsola-
tos szovédmények (118). Fertdzésveszély,
agyallomanyi vérzés, 6déma kialakuldsa
az elektréda koriil, liquor elfolydsi problé-
ma, epilepszids roham, dtmeneti tudatza-
var, érzékcsalddas, allergias reakcio (pél-
daul az érzéstelenitd vagy az altatashoz
hasznalt gydgyszerekkel szemben), he-
matoma vagy szeréma kialakuldsa az im-
pulzusgenerator mellett €s az elektrdda
elcstiszdsa. A multicentrikus vizsgalatok
maradand6 kdarosoddst nem €szleltek, egy
betegnél azonban a megszokottndl na-
gyobb mértékd 6déma alakult ki az elekt-
réda kortl, ami azonban klinikai tiinetek-
kel nem jart (7).



Hardverrel kapcsolatos

problémak

Olyan szovédmények sorolhatdk ide, ame-

lyeket a készulék és részeinek fizikai je-

lenléte vagy kdrosoddsa okoz a mtét

utan.
,Huzdédas"-érzés,amit leggyakrabban a
nyak bére alatt elvezetett 6sszekotd ka-
bel okoz.
Fert6z¢s kialakuldsa. A mutét utan Ki-
alakulé fertézés, bérkarosodds a fran-
cia multicentrikus tanulmany szerint
2/22 betegnél (7), mig a német vizsga-
latnal 4/40 esetben (6) alakult ki, ami
kb. 10%-os el6fordulasi aranynak felel
meg. A szerzOk sajat tapasztalataik so-
ran 3-4%-os eléforduldsi aranyt észlel-
tek a DBS betiltetés soran.
Az elektroda elmozduldsa: A mitétet
kovetben elszenvedett Kisebb fejsértilé-
sek okozhatnak nagyon ritkan elektro-
da elmozdulast. Kivételes esetekben
fejsériilés nélkil is el6fordulhat az
elektréda elmozduldsa.
Az elektrdda, vagy az Osszekotd kabel
elszakadasa gyakrabban jelentkezik
disztonia esetében, mint a Parkinson-
kor vagy esszencidlis tremor mutéti ke-
zelésénél (6, 119, 120). Ennek az a leg-
valészintibb oka, hogy a diszténias test-
tartas, fazisos kontrakciék nagyobb fizi-
kai terhet rénak az 6sszekdtd kabelre.
Allergids reakcié: Mint minden idegen
szerkezet, a stimuldtor is hajlamosit-
hat allergias reakcié megjelenésére.
Csokkent sebgydgyuldsi hajlam igen rit-
ka szévédmény, f6leg rosszul kezelt cu-
korbetegség esetén varhatd kialakuldsa.
Az impulzusgenerdator meghibasodadsa
szintén ritkan fordul eld.

Stimulacié altal indukalt
mellékhatasok

A mély agyi stimuldtor altal leadott elekt-
romos dram az idegsejtek €s nyulvanyaik
mikodését funkciondlisan gatolja, ezdltal
a betegség egyes tlineteinek javulasa €r-
het6 el. Néha azonban eléfordul, hogy a
stimulacié mellékhatasokat okoz.
Leggyakoribb mellékhatds a dysarthria,
ami a stimuldciés paraméterek valtoztata-
saval csokkenthetd vagy megsziintethetd.
Multicentrikus vizsgalatokban az el6for-
dulési ardnya 5/40 (6). Pallidalis stimula-
ci6 soran egyik legfontosabb mellékhatas
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a fényfelvillanasok (foszfének) megjele-
nése, ami a tractus opticus stimuldciéja-
val magyarazhatd. Spontdan habitualddik,
€s nem igényel kezelést.

A miftét alatti makrostimuldcié soran
megjelend foszféneknek az elektréda po-
ziciéjanak meghatdrozasaban lokalizaci-
s jelentdsége van.

Pallidalis stimulacié soran észlelték még
déja vu érzés (121), choreiform mozgdsok
(122) és tartds, irritald kohogés megjele-
nését is, amelyeket a stimuldcio allitasa-
val, illetve az elektréda repozicidjaval or-
vosolni lehetett. Tébb nyilt (123, 124) €s
multicentrikus (6, 7) vizsgélat bizonyitot-
ta, hogy a pallidalis stimuldcié — megfele-
16 betegszelekcids kritériumok alkalmaza-
sa mellett — nem okoz kognitiv hanyat-
last. Szintén a multicentrikus vizsgalatok
mutattak rd, hogy a diszténids betegek
hangulata jelentésen javul a Beck De-
presszié Kérddiv alapjan (6).
Osszefoglalva megdallapithaté, hogy a
mély agyi stimulacié viszonylagosan biz-
tonsagos eljards €s csak ritkan okoz ma-
radandd vagy nem megfelelden kezelhetd
mellékhatast (125).

Mitéti kivizsgalas

A mutéti kivizsgalds célja, hogy minden
esetben, egyénre szabva meghatarozzuk a
varhaté6 mutéti eredmények, mellékhata-
sok és szovédmények nagysdgat. A mité-
tet az orvosi szakma szabalyai szerint
csak abban az esetben szabad elvégezni,
ha a varhaté haszon meghaladja a szo-
védmények kockdzatat. A mutéti javallat
felallitdsa €s a miitét utani programozas,
gyogyszeres kezelés neurolégus feladata.
Szemben a Parkinson-kérral, a diszténia
preoperativ kivizsgalasara nem létezik al-
talanos iranyelv. A Pécsi Tudomanyegye-
tem Neuroldgiai Klinikdn ezért a Move-
ment Disorders Society ajanldsait (126), a
Parkinson-kérra vonatkozé preoperativ ki-
vizsgalds disztoniak esetében alkalmaz-
hat¢ feltételeit (117), a mély agyi stimuld-
cidés rendszer gyartéjanak ajanldsait
(127) és a nemrégiben publikalt multi-
centrikus vizsgdlatok betegszelekcids kri-
tériumrendszerét vettiik alapul (6, 7). A
kivizsgalds sordan legelészor kizarjuk a
potencialisan kezelheté diszténidk (pl.
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Neuroldgiai status
rogzitése

Etiologia vizsgalata

Depresszio

Demencia

Eletmindség

Egyéb pszichiatriai

Burke-Fahn-Marsden Disztonia Pontozd Ska-
la (BFMDRS) Videofelvétel Jaras-teszt (egy
megfordulast tartalmazd 14 méteres tav
megtétele soran a Iépesek szama)

Vizelet rézUrités,
D-penicillinamin-préba, szérum
corUloplazmin (szUkség szerint) Koponya
MRI, voxel-alapu morfometria

Genetikai vizsgalatok (szUkség szerint)

Beck Depresszid Kérddiv
Montgomery-Asberg Depresszid Pontozd
Skala

Mattis Demencia Pontozé Skala (MDRS)
Mini Mentdl Vizsgalat (MMSE)

Burke-Fahn-Marsden Dystonia Disability
Rating Scale (DDRS)

Schwab-England Eletminéség Pontozo Skéla
(ADL)

SF-36 (nem minden betegnél alkalmazzuk)

Révid Pszichiatriai Pontozd Skala

allapotfelmérd tesztek Beck Szorongas Kérddiv

3. TABLAZAT:

A PREOPERATIV
KIVIZSGALAS SO-
RAN ALKALMA-
ZOTT TESZTEK

levodopa-reszponziv disztonia, Wilson-
kor) lehetdségét. Mivel disztonia esetében
nem létezik olyan preoperativ teszt, ami
egyértelmiien megjosolja a mitéti kime-
netelt (Parkinson-kér esetében a levodopa
teszt alapjan egyértelmtien meghataroz-
haté az elvarhaté javulas mértéke), ezért
minden olyan esetben ajanljuk a matét
elvégzését, amikor a tlinetek jelentds
funkciondlis karosoddst okoznak, nem re-
agdlnak a gyégyszeres kezelésre, feltehe-
téleg javithatok a stimulacié mellett, illet-
ve nem allnak fenn a mutétet kontraindi-
kalé tényezdk. Minden beteg esetében ko-
ponya MRI-t kériink, amelyen értékeljiik
a mitétet kontraindikdld patolégids elté-
rések és atrofia jelenlétét. Nagy hangsulyt
fektetiink a neuropszicholdgiai tesztek el-
végzésére (3. tabldzat), hiszen — hasonld-
an a Parkinson-kérhoz — a stlyos foku de-
presszid €s demencia a mutétet kontrain-
dikalja. A mutéti kivizsgalds masik jelen-
t6sége, hogy meghatarozzuk a betegség
sulyossdgat, ami meghatarozza a vardlis-
tan elfoglalt sorrendet. Kedvezd mttéti el-
biralas esetében a vardlistara vald felke-
riilés automatikus, amit a hatalyos torvé-
nyek betartasdval, a Kkivizsgdlasdban
résztvevd orvosokbdl allé bizottsag kezde-
ményez.
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A mitéti kivizsgalas Iépései

ELOJEGYZES

A legelsé 1épés, hogy a kezelSorvos gon-
doljon a miitéti kezelés lehetségére, illet-
ve, hogy megfelelé centrumba irdnyitsa a
beteget. A mutéti kivizsgaldst a kezelGor-
vos (haziorvos) kezdeményezheti el6zetes
megbesz€lés alapjan. A betegség diagno-
zisanak megerdsitése és a potenciadlisan
gyogyszeresen kezelhetd etioldgiak kiza-
rasa. Az indikacio feldllitdsa: a mitét el-
végzése jelenleg csak azokban az esetek-
ben javasolt, ha az optimadlis gydgyszeres
kezelés mellett is észlelhet6k életmindsé-
get zavard mértékd tlinetek. Mutéti
kontraindikdcidk kizarasa (4. tabldazat).

A MUTET ELBIRALASA

A vizsgalati eredmények, a kértorténet, a
neuroldgiai tlinetek, és a megfigyelési
idészak alapjan egy tobbtagl orvosi bi-

zottsag birdlja el a mutét sziikkségességét,
a varhato klinikai hasznot €s kockdzatot.

A MUTET TIPUSANAK MEGHATAROZASA

A mitéti célpont kivdlasztdsa a klinikai
kép alapjan lehetséges.

TELJES KORU TAJEKOZTATAS

Részletesen megbeszEljiik, mely tiinetek-
ben varhaté javulas és melyek azok, ame-
lyekre a késziilék hatdstalan. A mutét ki-
vitelezésével és az esetlegesen eléforduld
szovédményekkel kapcsolatban is infor-
maljuk a beteget, aki ezek utan eldonthe-

v, 2

ti, hogy vallalja-e a mutétet.

VAROLISTARA VALO FELVETEL

Amély agyi stimuldtor betiltetése az im-
pulzusgenerator magas koltsége miatt
OEP finanszirozassal egyelére csak korla-
tozott szamban elérhetd el, ezért a betlte-
tésre alkalmasnak talalt betegek orszagos
vardlistara kertilnek.

Miitét

A mély agyi stimuldtor beiiltetése hossza-
dalmas, nagy pontossagot igényld beavatko-
zas, ami feltételezi a beteg €s az orvosi sze-
mélyzet kozotti szoros egyiittmikodést. Az
aldbbiakban a PTE AOK Idegsebészeti Klini-
kdn szokdsos mditéti eljrast ismertetjiik.



Mitét el6tti vizsgalatok
Belgydgyaszati vizsgalat a mutéti koc-
kdzat megitélésére.

EKG

A vérnyomas beallitdsa hiperténia ese-
tében.

A vércukor-héztartas bedllitasa cukor-
betegség esetén.

Rutin labororatériumi paraméterek
rendezése.

Gockutatds (példaul esetleges fogdsza-
ti, filészeti, hugyuti fertézések, ferts-
zésveszély megsziintetése).

Ha a miitét eldtti Kivizsgalas tobb mint
fél évvel korabban tortént, akkor kont-
roll neuroldgiai Kivizsgéalas indokolt.

Miitéti technika

A mikroelektrédds regisztracidt potencia-
lisan zavaré gyégyszereket, pl. benzodia-
zepinek, baclofen, antikolinerg szereket, a
mitét napjan elhagyjuk.

Kozvetleniil a mdtét el6tt a hajas fejbdrt
leborotvéljuk a fertézésveszély csokkenté-
se miatt, majd a sztereotaxias keretet fel-
helyezzik a beteg fejére. A sztereotaxids
keret nemcsak a pontos célzdst teszi lehe-
tévé, hanem a mtét sordn képes meg-
akaddlyozni a fej legkisebb elmozduldsat
is. A kovetkezd 1épésben a sztereotaxids
kerettel egytiitt koponya MRI-vizsgdlatot
végziink, amelynek alapjan meghataroz-
zuk a céltertilet elhelyezkedését. A vizsga-
lat soran kontrasztanyagot is alkalma-
zunk, hogy az agyi ereket nagy pontos-
saggal abrazolhassuk. Az MRI-vizsgalatot
kovetéen az idegsebész egy specidlis sza-
mitégépes program segitségével meghata-
rozza a célpont helyzetét, illetve az elekt-
réda behelyezési utvonalat.

Idedlis helyzetben éber betegnél, lokalis
anesztéziaban végezzik el az elektréda
betiltetést. Ez a megkdzelités Parkinson-
kor, esszencialis tremor esetében jol alkal-
mazhaté eljards, ami lehetdvé teszi a ko-
rosan tulmikodd teriiletek mikroelektro-
dds regisztracidjat, illetve a teszt stimula-
ci6 alatt a mellékhatdsok pontos megitélé-
sét. Azonban a diszténids betegek leg-
tobbszor feltiletes altatast igényelnek (pl.
propofol szeddcidval), hogy a diszténia 4l-
tal okozott fdjdalom, kéros tartds ne
interferaljon a mdtéttel.

Az MRI alapjan megtervezett célpont
gyakran néhdny milliméterrel tdvolabb
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Relativ kontraindikaciok

Abszolut kontraindikaciok

Jelentds fokl demencia (Mattis

Koagulopatia

Terhesség

75 év feletti életkor

Demencia Pontoz6 skala
<120 pont)

Sulyos depresszid (Beck
Depresszid kérddiv =25 pont)

Eletkilatast jelentésen csokkentd

sulyos kisérébetegség
Koponya MRI-n észlelhetd, a m-

7 év alatti életkor
sorvadas

Demencia (Mattis Demencia
Pontoz6 skala 121-136 pont)
Enyhe fokU depresszid

(Beck Depresszid kérddiv
<25 pont)

tétet zavard agyallomanyi eltérés,

Pszichotikus tUnetek

Ha gerinc, nyaki, hasi, mozgas-
szervi stb. MRI elvégzése indokolt
a mitétet kdvetden

Diatermias kezelés szUkségessege

Szivritmus-szabdlyzoé jelenléte

a meély agyi stimulator

belltetését kdvetden

Irrealis (tUlzo) elvarasok a mUtét-
tel szemben

Gyogyszeres kezelés altal kivaltott

pszichotikus tunetek (zavartsag,
érzékcsaloddasok, téveszmek)

rovidebb

Nem megfeleld egytttmikodés

Betegségtartam 5 évnél

helyezkedik el a valés célponttdl, a tiine-
tekért felelds, kérosan m{ikédé magrész-
t6l. A célpont pontositdsa végett 1-5
mikroelektrédat vezetlink be a célpont fe-
1é. A mikroelektrdda igen vékony atméré-
jd fém, amely alkalmas az idegsejtek altal
generalt elektromos jelek rogzitésére
(mikroelektrodas regisztracié, MER). Az
eljaras soran az dsszes elektrédat milli-
méterr6l milliméterre kozelitjiik a célpont
felé, mikdzben az idegsejtek elektromos
tevékenységét rogzitjiik. Neurolégus koz-
remikodésével a felvett jeleket kiértékel-
juk, €s meghatdrozzuk a célteriilet pontos
elhelyezkedését (2. abra).
Annak ellenére, hogy a MER sziikségessé-
gérdl nincs egyértelmd allaspont, diszto-
nia esetében az elvégzését tobb szempont
miatt is szitkségesnek gondoljuk:
Parkinson-kor, esszencidlis tremor ke-
zelése sordn a beteg altalaban éber, €s
préba stimuldciéval jol detektalhatd a
tiinetek (pl. tremor, rigor) enyhtilése és
a mellékhatasok megjelenése. Ezzel
szemben a diszténids betegek nagy ré-
szénél csak altatdsban iiltetjiik be az
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4. TABLAZAT:

A MELY AGYI STI-
MULACIO RELA-
Tiv ES ABSZOLUT
KONTRAINDI-
KACI01




NEUROLOGIA

2. ABRA:
MIKROELEKTRO-
DAS REGISZTRA-
C10 PALLIDALIS
ELEKTRODA BE-
ULTETESE SORAN
EGY PRIMER GE-
NERALIZALT
DISZTONIAS BE-
TEGNEL PROPO-
FOL SZEDACIO
MELLETT

AZ ABRAN A TERVEZETT CELPONTTOL +3 ES =5 MM TAVOL-
SAGRA LEVO TERULETEK 8 MASODPERC HOSSZU ELEKTRO-
MOS AKTIVITASA LATHATO. BAL OLDALI SZAMOK A TERVEZETT
CELPONTTOL VALO TAVOLSAGOT (MELYSEGET) JELOLI; A NEGA-
71V ERTEKEK PROXIMALIS (A KOPONYAFURATHOZ KOZELEBB
LEVO), MIG A POZITIV ERTEKEK DISZTALIS POZICIOT JELENTE-
NEK. =5 ES —3 MM MELYSEGBEN FEHERALLOMANYRA JEL-
LEMZO JELET KAPTUNK. =3 ES O MM KOZOTT TIPUSOS, KO-
ROSAN TULMUKODO GPI MAGRA JELLEMZO SZIGNAL LATHA-
70, MIG +1 MM-NEL HATARZONA AKTIVITAS FIGYELHETO
MEG. +2 ES +3 MILLIMETER MAGASSAGBAN MAR ELHAGY-
TUK A GPI TERULETET, EZERT ITT UJBOL NEM ESZLELHETO
JELENTOSEBB NEURALIS ELEKTROMOS AKTIVITAS

elektrodakat, illetve a legtdbb esetben a
teszt stimuldciéndl nem észleliink
azonnali tiineti javuldst még akkor
sem, ha az elektréda j6 helyzetld. A
mikroelektrédds regisztracié ezért se-
gitségiinkre van az optimdlis elektréda
pozicié megtalalasaban.
MER segitségével akar 100 um pontos-
saggal meghatarozhaté a pallidum bel-
s és kiilsé szegmensének hatara.
Az ugynevezett Kinesztetikus sejtek
azonositdsaval biztosak lehetiink ab-
ban, hogy megtalaltuk a GPi szenzori-
motoros szegmensét, €s nem a limbi-
kus részben vagyunk.
MER segitségével szintén azonosithatd
a tractus opticus, ilyenkor a szembe vi-
lagitva a fény megjelenésével dsszefiig-
g6 sejttevékenységet észlelink. A
tractus opticus pontos helyzetének is-
merete az optimalis elektroda pozicid
elérésében jatszik szerepet.
Miutan a MER elemzésével kivalasztottuk
a legmegfelelébb elektréda helyzetet,
minden beteg esetében teszt-ingerlést
végziink. Ennek a célja kettds: egyrészt a
tiineti javulas mértékének megallapitasa,
masrészt a nemkivant mellékhatasok mi-
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nimalizaldsa. Tébb helyzetben, 0-5 uA
tartomanyban végziink probaingerlést,
ami a mdtét egyik legsarkalatosabb pont-
ja. Amennyiben az arcon vagy a végtag-
okban stimuladcié fliggd rdangdsokat,
tetanids kontrakciokat észlellink, a cap-
sula interna stimuldcidjat valdészindsit-
hetjlik, amely az elektréda tulzottan me-
dialis vagy poszteior helyzetére utal.
Amennyiben tartésan pareszteziat okoz a
stimuldcid, a talamokortikalis rostok in-
gerlésére gondolhatunk, ami az elektréda
tulzottan poszterior helyzetét valdszin-
siti. Ha az ellenoldali latotérben felvilla-
nasok (foszfének) jelennek meg, til mé-
lyen elhelyezkedd elektrodara kovetkez-
tethetiink.

A teszt-stimuldcié sordn meghatarozott
célpontba képerdsitd segitségével helyez-
zUk be a végleges ingerld elektrédat. Az
elektrodat ezt kdvetéen egy muianyag
.kupakkal” régzitjik a koponyacsontba,
€s a sebet zarjuk. Kétoldali mttét eseté-
ben az ellenkezd oldalon is behelyezlink
egy elektrédat a fenti mddszerek alkalma-
zasaval.

A miitétet kéveté
megfigyelési idészak

A mitétet kovetd néhany 6rds megfigyelé-
si id&szak sordn a beteg az intenziv osz-
talyra kertil, hogy az esetlegesen megjele-
né mdtéti szovédményeket azonnal ész-
revehessik. Visszaadjuk a korabbi gydgy-
szereket, amit szlikség esetén nyugtatoval
egészitiink ki. Altaldban a mdtétet kévets
1-2. napon bekapcsoljuk a stimulatort és
minimdlis értékre allitjuk. Amennyiben a
sebgydgyulds megindul, és nem Iép fel
komplikacio, a beteget 1 héttel a mutétet
kovetéen otthondba bocsatjuk. A hazame-
netel el6tt elvégezziik a kontroll MRI-
vizsgalatot €s az elektrédak helyzetének
meghatarozdsat.

Miitét utani gondozas

v, 2

Altaldban 4-5 héttel a mdtét utdn keriil
sor a Neuroldgiai Klinikdn egy révidebb
osztalyos kezelésre. Legeldszor a stimula-
tor tesztelését végezzik el, mivel minden
elektrédan 4-4 elektromos kontakt taldl-
haté, amelyek mindegyike képes az inger-
lésre. A tesztelés célja, hogy kivalasszuk a



legmegfelelébb ingerlési pontot és konfi-
guraciot. Ezért elészor mind a 4 kontak-
tot teszteljiik O és 4,5 Volt fesziiltségtarto-
manyban, €és megkeressiik azt a bedlli-
tast, ami a legkevesebb mellékhatds mel-
lett a legnagyobb klinikai javulast idézi
el (117).

A beteget és/vagy hozzatartozdjat megta-
nitjuk a betegprogramozd hasznalatara. A
betegprogramozd késziilék segitségével
havonta ajanlott a stimuldtor dramforra-
sanak ellendrzése. Mivel a késztilék még a
telep teljes kimertlése eldtt jelzi a lemert-
1és veszélyét, elkeriilhetd, hogy a stimula-
cié hirtelen megszakadjon. Annak ellené-
re, hogy bizonyos adatok szerint a stimu-
lacié hirtelen, tartés megszakitdsa ve-
sz€lytelen (118), ismeretesek olyan eset-
tanulmanyok is, amik status dystonicus
provokaldsat irtak le az aramforrds kime-
rilésekor (129).

Specialis stimulacios
paraméterek

Disztdénia esetében a mély agyi stimulacié
paramétereinek beallitdsa jelentdsen eltér
a Parkinson-kdr esetében alkalmazando
szabalyoktdl. Parkinson-kérban dltalaban
egy kontaktot stimuldlunk relative ala-
csony impulzushossz (60 us), 130 Hz és
2,5-3,6 Volt fesziiltségtartomany alkal-
mazdasaval. Ezzel szemben a pallidum bel-
s6 szegmense nagyobb térfogatot képvi-
sel, mint az STN, ezért sokkal gyakrabban
kell hosszabb impulzushosszt alkalmaz-
nunk, hogy megfelel§ tiineti javuldst ér-
junk el.

A német multicentrikus tanulmany (6) so-
ran a mutétet kovetd 1 héten beliil elvé-
gezték az elektrodak tesztelését. Tartds
stimulaciora azt a kontaktot valasztottak,
amelyik a tesztelés alatt a legnagyobb tii-
neti javuldst idézte eld, de t6bb alkalom-
mal a foszfének megjelenése vagy MRI
képalkotds alapjan vélasztottak ki a leg-
megfelel6bb ingerlési konfigurdciét. Kez-
detben 120 us-os impulzushosszt €s 130
Hz-es frekvencidt valasztottak, illetve a
fesziiltséget 0,5 Volttal az adverz reakciot
kivalté érték ald allitottdk be. A féléves
stimuldciot kévetden atlagosan 3,2+0,9V
feszliltséget alkalmaztak. A francia
multicentrikus tanulmanyban egyéves sti-
muléciot kovetéen 44-bél 15 elektrédan
alkalmaztak dupla monopolaris ingerlést
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(két egymas melletti kontakt egytittes in-
gerlése), ami akar felére is csokkentheti a
stimulator élettartamdt (7). Ujabb tanul-
manyok arra utalnak, hogy alacsonyabb
impulzushossz alkalmazdsa mellett is
ugyanolyan hatékonysdgot lehet elérni
(130), mig masok a magasabb értékek (pl.
210 wus) hasznalata mellett érvelnek (131).
Az optimalis stimuldcids frekvencia tekin-
tetében szintén ellentmonddak az adatok.
Alterman €s munkacsoportja 60 Hz-es sti-
muldacié mellett azonos hatékonyséagot, de
kevesebb mellékhatast €s potencidlisan
hosszabb akkumulétor-€lettartamot irt le
(77, 132). Ezzel szemben Kupsch és mun-
katdrsai 50 Hz-es frekvencia mellett a tii-
netek rosszabbodasat észlelték, mikdzben
a 180 Hz-es stimuldciét hatékonyabbnak
talaltdk a 130 Hz-es stimuldcidhoz képest
(133).

A fentiek alapjan lathatd, hogy egyel6re
nem ismertek a diszténia kezelésében
hasznélandé optimalis paraméterek, min-
den esetben a tunetek és mellékhatdsok
fliggvényében, individudlis beallitast kell
alkalmazni.

Ootthoni életvitel

Hasonldéan a szivritmus-szabdlyzékhoz, a
DBS esetében is sziikség van néhdny 6v-
intézkedésre. A legjelent6sebb kornyezeti
hatdsok, amik bizonyos esetekben képe-
sek a DBS mukodését befolydsolni, az
elektromagneses terek. A hegesztd, furé-
késziilékek, radié addé-vevd tornyok elke-
rillése mellett defibrillator, elektromos szi-
ke, sugdrterdpia, elektrosokk, diatermia,
vesekdzuzas €s MRI-vizsgalat is befolya-
solhatja a DBS muikodését, bizonyos ese-
tekben akar marand6 karosodast okozva
(117, 134). Ha sziikséges a fenti beavat-
kozdsok egyikének elvégzése, mindig
konzultdlni kell a beteget gondozé neuro-
16gussal. A stimuldtor artefaktok megjele-
nését okozza, ezért az EEG- €és EKG-
regisztratum készitése soran a legtdbb
esetben ki kell kapcsolni. Mivel egyre tobb
mély agyi stimulator betltetés torténik vi-
lagszerte fiatalkori diszténia indikdciéval,
felmeriil a kérdés, hogy a stimulacié befo-
lydsolja-e a késdbbi terhességet. Egyértel-
mi konkluzié egyelére nem vonhatd le,
azonban esettanulmanyok alapjan a ter-
hesség biztonsagosnak tlinik (129). Java-
solt a sziilés kérhazi kortilmények kozot-

15



. Jankovic J, Treatment of dystonia.
Lancet Neurol 2006; 5(10): 864-872.
. Geyer HL, Bressman SB. The diagnosis
of dystonia. Lancet Neurol 2006; 5

(9): 780-790.

| NEUROLOGIA

ti lebonyolitasa. Amennyiben csaszarmet-
szésre keriil sor, csak bipoldris elektro-
koagulacié alkalmazhatd, ugy hogy a f6l-
delés legalabb 15 cm-rel tavolabb helyez-
kedjen el az impulzusgeneratortdl (127).

Status dystonicus
kezelése

A status dystonicus €letet veszélyeztetd
allapot, amelyet akutan progrediald, ge-
neralizaltan megjelend disztdnids tlinetek
jellemeznek. A koros izommiukddés olyan
fokuva valhat, ami a légzést, a nyelést és
a normalis €letvitelt is zavarhatja. A tline-
tek olyan stlyosak is lehetnek, hogy akar
spontan csonttorések kisérhetik (135).
Status dystonicus nemcsak szekunder,
hanem primer diszténidkban is kialakul-
hat (136), gyakran infekcid, stressz vagy
gyogyszeres kezelés (pl. cink terdpia
Wilson-kérban) provokdlhatja kialakula-
sét (137).

A status dystonicus kezelésére egységes
iranyelvek nem allnak rendelkezéstinkre,
azonban a publikdlt esettanulmdnyok
alapjan elmondhato, hogy rovid tavon az
intenziv osztdlyos kezelés, propofol vagy
midazolam szeddcid €s a gépi I€legeztetés
legtébbszor elkertilhetetlen az akut élet-
vesz€ly elhdritdsara (136). Amennyiben
az atmeneti szeddacio felfiiggesztése soran
nem tapasztaljuk a status dystonicus tu-
neteinek enyhiilését, metaanalizisek sze-
rint csak gyors €s agressziv kezeléssel le-
het az életvesz€lyt hosszu tavon meg-
sziintetni (136). A pallidum abldcidja
(135, 138) vagy magas frekvenciaju sti-
muldcidja (136, 137, 139, 140) alkalmas
lehet 6nalléan vagy intratekalis baclofen
adagolasaval (136, 138) kiegészitve a sta-
tus dystonicus megsziintetésére. Mivel a

pathic)
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3. Albanese A, Barnes MP Bhatia KPR et

al. A systematic review on the diag-

nosis and treatment of primary (idio- 4.
dystonia and dystonia plus
syndromes: report of an EFNS/MDS-

tilnetek generalizaltak, ezért csak kétol-
dali intervencidtl varhatd atiit6 ered-
mény. A sikeres mutéti kezelést kovetden
a tinetek hamar a kiindulasi allapotra
térnek vissza, és az életveszély megszii-
nik. Az irodalmi adatokat és a sajat ta-
pasztalatainkat attekintve, a szerz6k meg-
itélése szerint az atmeneti szedacié mel-
lett sem szind status dystonicus kezelé-
sében az idegsebészeti beavatkozasoknak
nagy jelentdsége van.

Osszefoglalas

A mély agyi stimulacié funkcionalis gat-
lason alapuld, korszert és biztonsagos el-
jaras, ami képes a gydgyszeresen nem,
vagy alig kezelhet6 diszténia tiineteinek
mérséklésére. A mddszer a primer diszto-
niak kezelésében jelent attorést, azonban
a szekunder diszténiak esetében is elér-
hetd tiineti javulas. A stimuldcié mar hét-
éves kortdl alkalmazhaté a szekunder or-
topédiai deformitdsok és a szociokultura-
lis izolacié minimalizdlasara. Jelen Osz-
szefoglald kozleménylinkkel a gyerek-
gyogyaszok, gyermekneuroldgusok és ha-
zi gyermekorvosok figyelmét szerettitk
volna felhivni a mdédszer magyarorszagi
elérhet8ségére.
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