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111./3.2.3.5. Therapia

Bevezetés

A primer vagy szekunder dystonidban szenvedd betegek kezelése
legtobbszor tiineti jellegli. Generalizdlt dystonidkban gyogyszeres
kezelést alkalmazunk, mig fokdlis dystonidban a betegség genetikai
hatterétdl fiiggetleniil a legeredményesebb kezelés a botulinum toxin A
lokadlis injectdldsa.

A botulinum-toxin-(BoNTXx) kezel€s elve az érintett izomzat reverzibilis
igen szelektiv denervicidja. A botulinum toxint a Clostridium
botulinum baktérium termeli. A hatdsmechanizmus valamennyi
lényeges, sejtszintii aspektusa ismert. A botulinum-toxin két lancbdl all,
a nehézldnc felelGs a a preszinaptikus cholinerg idegvégzddéseken
torténd, gyors, nagyon specifikus receptorkotésért. A toxin felvétele €s a
disulfid-hid hasitdsa utdn a kénnyi ldnc cink-tartalmu endoprotedzzd
alakul, ami szelektiven hasitja azokat a membrédnfehérjéket, amelyek az
acetylcholin tartalmu vezikuldk sejtmembranon torténé dokkoldsdhoz
sziikségesek. A tilmiik6d6 izmokba t6rténd szelektiv injekcio biztositja
a fokozatos, szelektiv kémiai denervicicdt, €s ezzel a megbénitott izom
dtmeneti inaktivdldsdhoz €s athropidjdhoz vezet. A toxin alkalmazdsa
sordn a véglemezek degenerdcidja kovetkezik be, amit a distalis axon uj
kollaterdlisainak kialakuldsa kompenzdl hénapok alatt. Ezen
regenerdcids folyamatok eredményeként az injekciok utdn 3-4 hénappal
djra helyredll az eredeti terime €s izomerd, vagyis az alkalmazds 3
havonta dltaldban ismétlésre kertil.

Minden szokatlan klinikai phenotipus esetén gondoljunk a DRD-ra, igy
minden betegnél, kiilondsen fiatalkorban, ajanlott az L-dopa lassan
novekvo dézisu addsa.

Amennyiben a 300-500 mg/nap ddézisu L-dopa nem mutat nyilvdnvalo
terdpids eredményt, akkor nem vdrhatd javulds. Ha a dopaminerg
kezelés nem hozott eredményt, akkor antikolinerg gydgyszerek addsat
kell megkisérelni. Trihexyphenidylel kezelve (nemzetk&zi
gyogyszertdrban kaphato) a betegek 71%-dndl a dystonia szignifikdnsan
javult. Tovabbi esettanulmédnyokban pozitiv hatdst mutatd
gyogyszereket a tdbldzatban ldthatjuk az ajanlott alkalmazdsi
sorrendben.

Gydgyszer Kezdeti ndvekedés | Maximalis napi

dézisinap dézis
L-dopa (+decarboxylase gatié) | 125 mg 125 mg/hét | 375 mg
Trihexyphenidyl 2mg 1-2 mg/hét | 15 (-25) mg
Baclofen 15 mg 15 mg/hét | 3x30mg
Carbamazepin 200 mg 400 mg/hét | 3x400mg
Clonazepam 1mg 1 mg/2-5 4mg

nap

Tetrabenazin 25 mg 25mg/3 nap | 25-100mg
Pimozid 1mg 1-2mg/hét | 6 (-16)mg
Haloperidol 1mg 0,5mg/hét | 3mg
Trihexiphenidyl 6-30mg
+ pimozid 6-25mg
+ tetrabenazin 75mg

ElsGsorban sulyos fiatalkori primer generalizalt dystoniak esetében a
mélyagyi stimuldcié (DBS) jelent jelentds életmindség javuldst biztosito
terdpidt. A globus pallidus internus (Gpi) kétoldali folyamatos
elektromos ingerlése a tiinetek kb. 50%-os javuldsdt eredményezi. Ldsd
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