
A mozgászavarok közül a disztóniák je-
lentik az egyik legkorlátozóbb megbetege-
dés-csoportot. A disztónia nem egy jól de-
finiálható entitás, hanem szindróma,
amelyet akaratlan, fázisos mozgásformák
vagy tartós izomkontrakcióhoz társuló
kóros testtartás jellemez (1). Az etiológiá-
tól függõen gyakran tremor, mioklónus,

bradikinézia vagy spaszticitás is észlelhe-
tõ a disztóniás tünetek mellett. A moz-
gáskorlátozottság és a fájdalom a beteg
életvitelét jelentõsen károsíthatja, nemrit-
kán intakt kognitív funkciók mellett. A
kombinált gyógyszeres kezelés ellenére
csak a betegek kis százalékánál érhetõ el
az életminõségben elfogadható mértékû
javulás, ezért jelentett áttörést a különbö-
zõ funkcionális idegsebészeti beavatkozá-
sok megjelenése és sikere, amelyek haté-
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MÉLY AGYI STIMULÁCIÓ – A DISZTÓNIA 
KEZELÉSÉNEK EGY ÚJ PERSPEKTÍVÁJA 

A MOZGÁSZAVAROK KÖZÜL A DISZTÓNIA SZINDRÓMA JELENTI AZ EGYIK LEGKORLÁTOZÓBB MEGBETEGE-
DÉS-CSOPORTOT, AMELYET AKARATLAN, FÁZISOS MOZGÁSFORMÁK VAGY TARTÓS IZOMKONTRAKCIÓHOZ

TÁRSULÓ KÓROS TESTTARTÁS JELLEMEZ. A TÜNETEKHEZ TÁRSULÓ MOZGÁSKORLÁTOZOTTSÁG ÉS FÁJDA-
LOM A BETEG ÉLETVITELÉT JELENTÕSEN KÁROSÍTHATJA. AZ ESETEK TÖREDÉKÉT LESZÁMÍTVA, A KOMBI-
NÁLT GYÓGYSZERES KEZELÉS SEM KÉPES A GENERALIZÁLT VAGY SZEGMENTÁLIS DISZTÓNIA TÜNETEINEK

ÉS A BETEG ÉLETMINÕSÉGÉNEK JAVÍTÁSÁRA, EZÉRT JELENTETT JELENTÕS ÁTTÖRÉST A FUNKCIONÁLIS

IDEGSEBÉSZETI BEAVATKOZÁSOK SIKERE. SZÁMOS TANULMÁNY ÉS RANDOMIZÁLT MULTICENTRIKUS VIZS-
GÁLAT IGAZOLTA, HOGY A KÉTOLDALI PALLIDÁLIS MÉLY AGYI STIMULÁCIÓ (DEEP BRAIN STIMULATION,
DBS) A PRIMER DISZTÓNIÁK KEZELÉSÉBEN HATÉKONY KEZELÉSI MÓDSZER. A FRANCIAORSZÁGBAN EL-
VÉGZETT MULTICENTRIKUS VIZSGÁLAT BURKE-FAHN-MARSDEN DISZTÓNIA PONTOZÓ SKÁLA ALKALMA-
ZÁSÁVAL – 1 ÉVVEL A MÛTÉT UTÁN – A KLINIKAI TÜNETEKBEN 51%-OS, MÍG AZ ÉLETVITELBEN 43%-
OS JAVULÁST DEMONSTRÁLT. A NÉMET MULTICENTRIKUS, PLACEBOKONTROLLÁLT VIZSGÁLATBAN A STIMU-
LÁCIÓ 39,3%-KAL JAVÍTOTTA A TÜNETEKET SZEMBEN A PSZEUDOSTIMULÁCIÓS CSOPORT 4,2%-ÁVAL

HÁROM HÓNAPPAL A BEAVATKOZÁS UTÁN. HAT HÓNAPOS NYÍLT FÁZIST KÖVETÕEN A KLINIKAI TÜNETEK

46%-KAL, AZ ÉLETVITEL 41%-KAL, A FÁJDALOM 48%-KAL, A DEPRESSZIÓ MÉRTÉKE 31%-KAL ÉS AZ

ÉLETMINÕSÉG 30%-KAL JAVULTAK A KIINDULÁSI ÁLLAPOTHOZ KÉPEST. A PALLIDÁLIS STIMULÁCIÓ HATÉ-
KONYSÁGÁT A DISZTÓNIA ETIOLÓGIÁJA JELENTÕSEN BEFOLYÁSOLJA: AMÍG PRIMER DISZTÓNIÁK ESETÉBEN

ÁTÜTÕ JAVULÁST VÁRHATUNK, ADDIG SZEKUNDER DISZTÓNIÁK ESETÉBEN A STIMULÁCIÓ KEVÉSBÉ HATÉ-
KONY. A PALLIDÁLIS STIMULÁCIÓ TOVÁBBI POZITÍV PROGNOSZTIKAI FAKTORA A RÖVIDEBB BETEGSÉGTAR-
TAM, A SZKELETOMUSZKULÁRIS DEFORMITÁSOK HIÁNYA, A NEGATÍV KOPONYA MRI-FELVÉTEL ÉS A FÁZI-
SOS, MOBILIS TÜNETTAN. FIATALKORI DISZTÓNIÁKBAN LEHETÕLEG MINÉL KORÁBBAN KELL A MÛTÉTET EL-
VÉGEZNI, HOGY A KÖVETKEZMÉNYES ORTOPÉDIAI SZÖVÕDMÉNYEKET (PL. ÍZÜLETI DEFORMITÁSOKAT) ÉS

A SZOCIOKULTURÁLIS IZOLÁCIÓT MEGELÕZHESSÜK. HÉTÉVES KORNÁL IDÕSEBB „GYERMEKEK” ESETÉBEN

MÁR ELVÉGEZHETÕ A DBS-BEÜLTETÉS, MIVEL A KOPONYA NÖVEKEDÉSE EKKOR MÁR ELÉRI A FELNÕTT-
KORI NAGYSÁG 90%-ÁT. A STÁTUS DYSTONICUS SORÁN RÖVID TÁVON AZ INTENZÍV OSZTÁLYOS KEZELÉS,
A PROPOFOL VAGY MIDAZOLAM SZEDÁCIÓ ÉS A GÉPI LÉLEGEZTETÉS ALKALMAS AZ AKUT ÉLETVESZÉLY EL-
HÁRÍTÁSÁRA, AZONBAN HOSSZÚ TÁVÚ MEGOLDÁSKÉNT CSAK A PALLIDUM RONCSOLÁSA (PALLIDOTÓMIA)
VAGY MÉLY AGYI STIMULÁCIÓJA JÖN SZÓBA

RÖVIDÍTÉSEK: 
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=MIKROELEKTRÓDÁS RE-
GISZTRÁCIÓ; STN=NUCLEUS SUBTHALAMICUS; VIM=N. VENTRALIS INTERMEDIUS THALAMI; VOA ÉS VOP=N. VENTRALIS

ORALIS ANTERIOR ET POSTERIOR THALAMI
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konyan javítják a különbözõ tüneteket.
Jelen összefoglalóban a disztóniák mély
agyi stimulációval (deep brain stimula-
tion, DBS) történõ kezelését ismertetjük,
külön hangsúlyt fektetve a gyermekkori
disztóniára.

A disztónia heterogén betegségcsoport,
amelyet tradicionálisan három szempont,
a betegség hátterében meghúzódó etioló-
gia, a tünetek megjelenésének idõpontja
és a lokalizáció alapján csoportosíthatunk. 

E t i o l ó g i a  s z e r i n t i  
c s o p o r t o s í t á s
Prognosztika és kezelés szempontjából az
egyik legfontosabb feladat a betegség hát-
terének, etiológiájának vizsgálata. 
Sajnos az etiológia szerinti csoportosítás

nem egyértelmû, az amerikai és európai
klasszifikáció között jelentõs különbség
észlelhetõ (2, 3) (1. táblázat).

PRIMER DISZTÓNIA
A disztónia hátterében egyéb neurológiai
megbetegedés, egyéb kiváltó ok nem mu-
tatható ki. Ezért a disztónián kívül leg-
többször egyéb neurológiai tünet nem
észlelhetõ. Tremor vagy mioklónus idõ-
szakosan megjelenhet, azonban a disztó-
niához képest kevésbé kifejezett formá-
ban. 
Képalkotó-vizsgálatok nem utalnak
strukturális eltérésre, illetve metabolikus
hiba sem mutatható ki konvencionális la-
boratóriumi vizsgálatokkal. A primer disz-
tóniák közel 90%-a idõskori kezdetû, fo-
kális vagy szegmentális eloszlású. A gyer-
mekkorban vagy fiatal felnõttkorban ki-
alakuló primer disztóniaformák gyakran
generalizált megjelenésûek (2).

A disztónia csoportosítása
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Európai klasszifikáció Amerikai klasszifikáció

Primer disztónia:
Disztónia az egyetlen tünet, egyéb külsõ ok vagy heredo-
degeneratív megbetegedés nem mutatható ki a háttérben.
Pl. DYT-1 disztónia

Primer disztónia:
Disztónia az egyetlen tünet, egyéb külsõ ok vagy
heredodegeneratív megbetegedés nem mutatható ki a
háttérben. 
Tremor vagy mioklónus társulhat a disztóniához.  

Disztónia Plusz Szindrómák: 
Disztónia a domináns tünet, amihez egyéb mozgászavarral
társul. Neurodegeneráció nem mutatható ki a háttérben.
Pl. DYT-11 mioklónus-disztónia

Szekunder disztónia:
p Más neurológiai betegséghez társuló disztónia (pl.

disztónia plusz szindrómák, degeneratív megbete-
gedéshez társuló disztónia)

p Szimptómás disztónia: külsõ behatások következmé-
nyeként alakul ki.

p Parkinson-kórhoz társuló disztónia.
p Disztónia más mozgászavarok jelenléte esetén.

Heredodegeneratív disztónia: 
Disztónia a fõ tünet más neurológiai tünetek mellett, 
melyeket heredodegeneratív betegség okoz. 
Pl. Wilson-kór

Szekunder disztónia:
Disztónia, amit neurológiai megbetegedés, gyógyszeralkal-
mazás vagy egyéb kemikália vált ki. 
Pl. fokális agyi lézió vagy Parkinson-kór okozta (off-dose)
disztónia

Paroxizmális disztónia:
A disztónia rövid idõtartamra jelentkezik, amelyek között
tünetmentes állapot észlelhetõ. 
Pl. DYT-9 paroxysmalis kinesigen dyskinesia
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SZEKUNDER DISZTÓNIA 
Amennyiben a disztónia hátterében egyéb
megbetegedés vagy külsõ ok mutatható ki,
nagy valószínûséggel a disztónián kívül
egyéb neurológiai tünet is észlelhetõ. Je-
lentõs kivétel e szabály alól a gyógyszer-
indukált tardív disztónia vagy akut
disztóniás reakció. 
Az amerikai klasszifikáció szerint a disz-
tónia plusz szindrómák, a heredodege-
neratív disztóniák is a szekunder disz-
tónia csoportba tartoznak, míg az európai
csoportosítás szerint külön kategóriába
sorolandók (1. táblázat).

A  t ü n e t e k  m e g j e l e n é s i  i d e j e
s z e r i n t i  c s o p o r t o s í t á s
A primer disztóniák megjelenése bimodá-
lis, 9 és 45 éves kor körül detektálhatunk
egy-egy csúcspontot (2). 

KORAI KEZDETÛ DISZTÓNIA
A 20-as életévek elõtt megjelenõ disztónia
betegség általában az alsó végtagokban
kezdõdik, amely a törzs és a felsõ végtag-
ok felé mutat generalizációs tendenciát. 
A korai kezdetû disztóniák leggyakrabban
primer vagy heredodegeneratív megbete-
gedés által kiváltott szekunder kórfor-
mák, amelyek az esetek több mint felében
ténylegesen generalizálttá válnak.

KÉSÕI KEZDETÛ DISZTÓNIA
A késõi kezdetû (>20 év) disztóniák
gyakran fokálisak maradnak, általában a
nyakon, az arcon vagy a hangszálakon
kezdõdnek. A végtagokról csak igen rit-
kán indulnak ki, ezen belül is az alsó vég-
tagon való kezdet nagyon valószínûtlen-
nek mondható, és felveti a pszichogenitás
lehetõségét. 
Progresszió esetén szegmentális disztó-
niának megfelelõen a környezõ testré-
szekre terjednek a tünetek. 
Az idõsebb kori disztóniák túlnyomó
többsége szekunder disztónia, amit trau-
ma, agyérbetegség, gyógyszerszedés vagy
egyéb heredodegeneratív megbetegedés
vált ki.

A z  é r i n t e t t  t e s t r é s z e k  
s z e r i n t i  c s o p o r t o s í t á s
A különbözõ testrészekre való kiterjedés
a betegség kezelésének egyik legfonto-
sabb prognosztikai tényezõje.

FOKÁLIS DISZTÓNIA 
Egy testrészt érintenek a tünetek. Az arc,
a nyak, a törzs és a végtagok külön-külön
testrésznek számítanak. Leggyakrabban
a nyaki izomzatot érinti a fokális disztó-
nia: torticollis, laterocollis, retrocollis vagy
anterocollis formájában. 

SZEGMENTÁLIS DISZTÓNIA 
Két egymás melletti testrészt érint a
disztónia, pl. az arcon és a nyakon, vagy
a nyakon és az egyik végtagon megjelenõ
tünetek.

HEMIDISZTÓNIA 
Féloldali disztónia, gyakran szekunder
eredetû.

GENERALIZÁLT DISZTÓNIA
Több testrészt érintõ disztónia. 

K l i n i k a i  t ü n e t e k  s z e r i n t i
c s o p o r t o s í t á s
Az angolszász irodalomban a disztóniák
megjelenését két nagy csoportba sorolják,
aminek kiemelkedõ prognosztikai jelentõ-
sége van.

„FIX” VAGY „FIXÁLT” DISZTÓNIÁK
„Fix” vagy „fixált” disztóniák esetében
tartósan, nyugalomban is kóros testtartás
jelenik meg. Rosszabb prognózist jelent,
mert gyakran alakulnak ki ortopédiai
szövõdmények, ízületi deformitások, illet-
ve a mély agyi stimuláció is kevésbé ké-
pes a fix disztónia tüneteit javítani (4–7).

MOBILIS DISZTÓNIA
A „mobilis” disztóniát fõleg cselekvéskor
megjelenõ tónusos vagy fázisos izomrán-
gások, mozdulatok és tremor jellemzik,
amelyek nyugalmi helyzetben akár telje-
sen eltûnhetnek. Felületes EMG-vizsgálat
során gyakran repetitív, fázisos burst akti-
vitás jellemzi a mobilis kórformát. A bila-
terális pallidális stimuláció a mobilis tü-
neteket hamarabb és nagyobb hatékony-
sággal javítja, mint a fixált tüneteket. 

A neurológiai státus pontos dokumentáci-
ója mellett szükséges olyan objektív mód-

A tünetek súlyosságának
dokumentálása
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szerek alkalmazása, amelyek segítségével
a disztónia súlyosságának mértéke pon-
tosan meghatározható és számszerûsíthe-
tõ, ezáltal a progresszió és a kezelés hatá-
sára bekövetkezõ javulás is pontosan
mérhetõ. A generalizált disztónia súlyos-
ságának meghatározására a legelterjed-
tebb skála a Burke-Fahn-Marsden Disztó-
nia pontozó skála (BFMDRS) (8). Haszná-
lata nemcsak az elterjedtsége miatt aján-
latos, hanem mert videofelvétel alapján is
lehetõvé teszi a pontérték meghatározá-
sát. Több vizsgálat bizonyította a skála
alkalmazhatóságát (9), illetve felhaszná-
lásával történt a legtöbb multicentrikus
vizsgálat kiértékelése is (6, 7). 
A BFMDRS két alapvetõ részbõl áll. Az el-
sõ szakasz – a tényleges BFMDRS, 0-120
pont közötti értékkel – a disztónia klini-

kai súlyosságát határozza meg 9 testrész
tüneteinek értékelésével. Minden testtájé-
kon a tüneteket három különbözõ érték
szorzata határozza meg: súlyosság, pro-
vokáló faktor (nyugalomi vs. akciós meg-
jelenés) és egy úgynevezett súlyzó faktor.
A legtöbb testtájékon a súlyzó faktor érté-
ke 1, de például a száj és a szem körüli ré-
szek esetében 0,5-es faktort használunk,
mivel az e területeken észlelt tünetek lé-
nyegesen kisebb mértékû motoros károso-
dást okoznak. A teszt második része, a
Dystonia Disability Rating Scale (DDRS),
ami a beteg megkérdezése alapján az élet-
vitelhez szükséges legfontosabb funkciók
(pl. étkezés, nyelés, beszéd, írás, öltözkö-
dés, higiéniás tevékenységek és járás)
érintettségét jellemzi 0-30 pont között. 
A különbözõ mozgászavarok megfelelõ
dokumentálásához, illetve a vizsgálatok
publikálásához elengedhetetlen feltétel a
megfelelõ videó dokumentáció készítése.
Szemben a legtöbb mozgászavarral, a
disztóniás tünetek megfelelõ képi rögzíté-
sével a pontozó skálák – mint már emlí-
tettük – egy késõbbi idõpontban is felve-
hetõk. A Pécsi Tudományegyetem Neuro-
lógiai Klinikáján rendszeresen alkalma-
zott protokollt a 2. táblázat ismerteti.

Gyógyszeres kezeléssel a legtöbb disztó-
niás beteg esetében csak minimális javu-
lás érhetõ el. Egyik legfontosabb kivétel a
levodopára reagáló disztónia (Segawa-
szindróma), ami akár már alacsony dózi-
sú L-DOPA-ra is tartós, átütõ mértékû ja-
vulást mutathat. Jelenleg elfogadott állás-
pont szerint minden fiatalkori disztónia
esetében ajánlott a levodopa hatásának
vizsgálata. Minden disztóniás betegnél ér-
demes a potenciálisan kezelhetõ anyag-
csere-betegségeket is megfontolni, hiszen
például a Wilson-kór regressziója vagy a
progresszió megállítása érhetõ el a D-pe-
nicillinamin vagy cink-kezeléssel.
Amennyiben a potenciálisan kezelhetõ
megbetegedést nem tudtunk igazolni, az
elsõ választandó szerek az antikolinerg
gyógyszerek (pl. trihexyphenidyl). A leg-
több esetben azonban még nagy dózis
mellett is csak mérsékelt fokú javulás ér-

A disztóniák gyógyszeres
kezelése
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2.  TÁBLÁZAT:

DISZTÓNIA BETE-

GEK VIDEÓ DO-

KUMENTÁLÁSÁ-

HOZ AJÁNLOTT

PROTOKOLL

Felvétel Idõtartam

1. Fekvés közben, kezek a test mellett kinyújtva
p teljes test
p testrészekre fokuszálva (fej, nyak, jobb és

bal kéz, törzs, jobb és bal láb)

45-60 sec

2. Ülve, kezek a lábakon nyugszanak
p teljes test 
p testrészekre

45-60 sec

3. Beszéd, összefüggõ mondatok teljes test
testrészekre fokuszálva

20-30 sec

4. Írás, domináns kézzel 1-2 mondat írása,
mindkét kézzel spirálrajzolás 

p felsõ testrész 
p kezekre fókuszálva

30 sec

5. Ivás, étkezés. Egy félig megtöltött pohárból
pár korty, illetve száraz, szilárd ételbõl (pl.
zsemle) 1-2 harapás elfogyasztása

20-30 sec

6. Kezek a mellkas elõtt kinyújtva, mint a
poszturális tremor vizsgálatkor

10 sec

7. Ujj-orrhegy próba, 5× mindkét kézzel 20 sec

8. Gyors alternáló mozgások a felsõ és alsó
végtagokon, mindkét oldalon felvéve

20 sec

9. Székbõl felállás 5-10 sec

10. Állva, majd 4× 90 fokot elfordulva
p teljes test 
p testrészekre fokuszálva

45 sec

11. Járás  
p teljes test
p testrészekre fókuszálva

60 sec



hetõ el, illetve a mellékhatások (szájszá-
razság, homályos látás, szédülékenység,
vizeletretenció, kognitív problémák) szin-
tén korlátozzák alkalmazhatóságát (1).
Antidopaminerg gyógyszerek is kipróbál-
hatók, azonban a lehetséges mellékhatá-
sok kialakulása (pl. parkinsonizmus,
tardív diszkinézia vagy pedig szedáció)
akár ronthat a beteg állapotán. Clozapint,
mint atípusos antipszichotikumot, egy
nyílt vizsgálatban (10) és több esettanul-
mányban (11–13) mérsékelt fokban hatá-
sosnak találták generalizált és szegmen-
tális disztónia kezelésében, azonban
újabb adatok alapján tardív disztóniát is
produkálhat (14–16). Tetrabenazine, a
vezikuláris monoamin transzporter inhi-
bitora, ezzel szemben csak átmeneti disz-
tóniát képes indukálni, tardív diszki-
néziát nagy valószínûséggel nem okoz
(17). 
A benzodiazepinek közül a clonazepam
tûnik a leghatékonyabbnak, különösen
mioklónus disztóniában vagy blepharos-
pazmusban (1, 18). Az izomrelaxánsok
közül a baclofent használjuk leggyakrab-
ban a disztóniák kezelésére, fõleg ha
spaszticitás és disztónia együttesen jele-
nik meg (pl. poszthipoxiás disztónia).
Amíg a per os kezelés csak mérsékelt fo-
kú, addig az intratekális baclofen-pumpa
nagyobb hatékonysággal bír (1).
A legtöbb generalizált és szegmentális
disztónia esetében csak kombinált gyógy-
szeres kezeléssel lehet javulást elérni,
azonban ilyen esetben a mellékhatások
elõfordulási gyakorisága is párhuzamo-
san megnõ. Fokális disztóniák kezelésé-
ben a kemodenerváció átütõ sikert ért el. 
Az 1980-as évek óta a botulinum-toxin a
cervikális disztónia, az oromandibularis
disztónia, a hemifaciális spazmus, a
blefarospazmus és az írásgörcs elsõ vá-
lasztandó kezelésévé vált. Azonban a be-
tegek egy kis része nem megfelelõen rea-
gál a botulinum-toxin kezelésre, illetve az
évek során az esetek akár 10%-ában blok-
koló ellenanyagok is kialakulhatnak, ami
a módszer hatékonyságát csökkenti (19,
20). További hátrány, hogy szegmentális
és generalizált disztónia esetében az érin-
tett izmok nagy száma miatt a toxin al-
kalmazhatósága már csak korlátozott
mértékû. 

A b l a t í v  m û t é t e k
A disztónia kezelésében a perifériás sebé-
szet (pl. denerváció, miotómia) mellett a
funkcionális idegsebészeti kezelések is
egyre nagyobb teret nyertek. Már az 1950-
es évek során végeztek kisebb betegcso-
porton talamotómiát, azonban a nem
megfelelõ célpont választás és célzási
technika miatt a kimenetel kérdéses volt
(21). A lényegi áttörést a bazális ganglio-
nok patofiziológiájának felderítése, a mo-
dern in vivo agyi képalkotás megjelenése,
és a sztereotaxiás technika elterjedése
hozta meg. Kezdetben a kórosan túlmûkö-
dõ területek roncsolását, ablációját végez-
ték el. 
Már az 1960-as években egy svéd munka-
csoport megfigyelte, hogy a posztero-
ventrális pallidotómia (a globus pallidus
belsõ szegmensének ablációja) a Parkin-
son-kór számos kardinális tünetére, bele-
értve az OFF disztóniát is, kedvezõ hatás-
sal van (22, 23). Munkásságuk a levodo-
pa klinikai bevezetése mellett észrevétlen
maradt egészen az 1990-es évekig, amíg
Laitinen újra leírta a poszteroventrális
pallidotómia módszerét (24, 25). Ezzel
párhuzamosan a pallidotómiát a disztó-
niás mûködészavar kezelésében is alkal-
mazni kezdték és jelentõs sikereket értek
el (26–31). Az elvégzett vizsgálatok és
metaanalízisek a bilaterális pallidotómiát
elfogadható mellékhatásprofilú eljárás-
nak írták le (32, 33).

M é l y  a g y i  s t i m u l á c i ó
Annak ellenére, hogy az ablatív mûtétek-
kel jelentõs fokú és tartós tüneti javulás
érhetõ el, a közel 10-15%-os sikertelensé-
gi arány (34, 35) és a kétoldali mûtétek-
nél jelentkezõ magas morbiditás (nyelés-
zavar, dysarthria, paraesthesia és ataxia)
(36) jelentõsen korlátozza az alkalmaz-
hatóságukat. Az ablatív mûtétek kiváltá-
sára 1987 óta áll rendelkezésünkre a
mély agyi stimuláció (37). A módszer ha-
tékonyságának és biztonságosságának
köszönhetõen az 1990-es évek közepére a
DBS már elsõként választandó eljárássá
vált (38). Mivel nem okoz irreverzibilis ká-

A disztóniák mûtéti  
kezelése
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rosodást, ezért a gyermekkori alkalmazá-
sa is elõtérbe került.
Szemben a szívbe ültetett pacemakerrel
(ami egy hiányzó mûködést pótol), a DBS
funkcionális gátlást hoz létre, ami a be-
tegség bizonyos tüneteinek javulásában
nyilvánul meg. Attól függõen, hogy hova
ültetjük be a stimuláló elektródát, és me-
lyik kórosan hiperaktív központ mûködé-
sét gátoljuk, különbözõ tüneteket tudunk
csillapítani. 
A DBS indikációs területe folyamatosan
bõvül, az Amerikai Gyógyszerügyi Hiva-
tal (FDA) az esszenciális tremor és
Parkinson-kór mellett disztónia (6) és
obszesszív-kompulzív megbetegedések
kezelésére (39, 40) is engedélyezte. A
DBS ígéretes, de egyelõre még kísérleti
stádiumban levõ módszernek tûnik bizo-
nyos epilepszia (41, 42) és fejfájás típu-
sok (43), Gilles de la Tourette-szindróma
(44) és neuropátiás fájdalom (45) kezelé-
sére is.
Felmerül a kérdés, hogy a mély agyi sti-
muláció ténylegesen hatékonyabb és biz-
tonságosabb eljárás-e a pallidotomiánál.
Az ablatív beavatkozások a fejlõdõ orszá-
gokban jelenleg is virágkorukat élik, hi-
szen számottevõen olcsóbb beavatkozás-
ról van szó.
Egy 2008-as metaanalízis szerint a kétol-
dali pallidotómia és pallidális stimuláció
hasonló eredményességgel és biztonsá-
gossággal rendelkezik (46). Egy másik ta-
nulmány pedig felveti annak a lehetõsé-
gét, hogy az unilaterális pallidotómia és
kontralaterális pallidális stimuláció kom-
binációja hosszú távon hatékonyabb meg-
oldás lenne a kétoldali pallidális stimulá-
ciónál (47).

E g y é b  i d e g s e b é s z e t i  
b e a v a t k o z á s o k
Szintén az elmúlt évtizedekben vált az
intratekális baclofen-pumpa széles kör-
ben alkalmazott eljárássá a spaszticitás
kezelésére. 
Disztónia kezelésében is használható: fõ-
leg a posztanoxiás disztóniák esetében
tûnik hatásosnak, amikor a disztónia
mellett spaszticitás is észlelhetõ (48). A
motoros cortex stimuláció is ígéretes esz-
közzé válhat a mély agyi stimulációval
nem megfelelõen kezelhetõ fixált
disztónia kezelésében (4).

M û t é t i  c é l p o n t o k
Különbözõ magok stimulációja más és
más tüneteket képes csillapítani. Rutin-
szerûen jelenleg három mûtéti célpontot
használunk a mozgászavarok kezelésére:
p pallidális stimuláció (globus pallidus

belsõ szegmense, GPi), 
p talamikus stimuláció (n. ventralis

intermedius–Vim, n. ventralis oralis
anterior et posterior–Voa és Vop), 

p szubtalamikus mag (STN) stimuláció-
ja.

A disztónia neuromodulációs kezelése so-
rán a legtöbb tapasztalat a pallidum belsõ
szegmensének (GPi) stimulációjával áll
rendelkezésünkre. Több multicentrikus (6,
7, 49, 50), kontrollált tanulmány, illetve
egyéb prospektív vizsgálat (51) bizonyítot-
ta hatékonyságát. Úgy tûnik, hogy a
pallidotomia hatékonyabban csillapítja a
disztóniás tüneteket, mint a thalamoto-
mia (52), és a pallidális stimuláció is jobb
hatású lehet, mint a talamikus stimuláció
(53). Több japán centrum továbbra is al-
kalmazza a Voa és Vop komplexum stimu-
lációját (54, 55), aminek a segítségével az
írásgörcs (56) és a Holmes tremorhoz kap-
csolódó szekunder disztónia (57) is javít-
ható. Újabb irodalmi közlések a
szubtalamikus mag ablációjának (58)
vagy stimulációjának (59) a jelentõségét
sugallják a disztóniák kezelésében. A je-
lenleg rendelkezésre álló adatok fõleg a
cervikális disztóniákra (60–62) vonatkoz-
nak. Az STN stimuláció több elõnyös tulaj-
donsággal rendelkezik a pallidális stimulá-
cióval szemben. Az STN sokkal kisebb ki-
terjedésû, ezért alacsonyabb feszültség és
impulzushossz alkalmazásával stimulál-
ható, ami alacsonyabb energiafogyasztást
és hosszabb akkumulátor élettartamot je-
lent. További különbség, hogy a disztóniás
tünetek a GPi-stimuláció hatására csak
lassan változnak, ezzel szemben az STN
stimulációra sokkal gyorsabban reagálnak
(60–62). Egyenlõre azonban nem állnak
rendelkezésre direkt összehasonlító tanul-
mányok a GPi- és STN-stimuláció eredmé-
nyességére vonatkozóan.

A mûtéti kezelés célja, hogy javítsa a mo-
toros funkciókat és csökkentse a korláto-

Mûtéti  hatékonyság
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zottság mértékét. A legtöbb esetben a
disztónia maximális tüneti enyhülése
nem azonnal alakul ki, gyakran több hó-
nappal, akár évvel a mûtétet követõen is
jelentkezik számottevõ javulás.

P r i m e r  d i s z t ó n i á k  
Számos nyílt vizsgálat és esettanulmány
sugallta, hogy a pallidális mély agyi sti-
muláció a primer disztóniák kezelésében
hatékony módszer lehet. Cif és munkatár-
sai (50) 57 beteg 1 éves követésével úgy
találták, hogy a disztónia súlyosságát a
DYT-1 pozitív primer disztóniások eseté-
ben 71%-kal, nem DYT-1 primer disztóniá-
soknál 74%-kal, míg a szekunder disztó-
niában 31%-kal csökkentette. A funkcio-
nális skála (DDRS) alapján a DYT-1 pozi-
tívok 63%-os, nem DYT-1 pozitív primer
disztóniások 49%-os, és a szekunder
disztóniások 7%-os javulást mutattak
(50). Coubes munkacsoportja (49) 31 pri-
mer disztóniás beteg, köztük gyerekek,
mûtéti eredményességét vizsgálta a 2.
posztoperatív évben. A klinikai tünetek
(BFMDRS) 79%-kal, a funkcionális érin-
tettség (DDRS) 65%-kal javult. A bilaterá-
lis GPi DBS primer disztóniákra kifejtett
hatását több multicentrikus vizsgálat is
igazolta. 2005-ben publikálták a francia
multicentrikus vizsgálatot 22 primer
disztóniás beteggel (7). Beválasztási kri-
tériumok között szerepelt a szekunder
etiológiák kizárása, disztóniától eltekint-
ve negatív neurológiai státus, normális
koponya MRI-lelet, pszichiátriai tünetek
hiánya, a Mini Mentál vizsgálaton
(MMSE) legalább 24 pont elérése és a
gyógyszeres kezelés ellenére is jelentõs fo-
kú funkcionális károsodás jelenléte. A be-
tegek státusát standardizált protokoll sze-
rint videóra rögzítették; a preoperatív ál-
lapotot a 3, 6, és 12 hónapos posztopera-
tív állapottal hasonlították össze függet-
len vizsgálók a videofelvételek alapján.
Ezen kívül 3 hónapos vizsgálatkor ki- és
bekapcsolt stimulátor mellett is rögzítet-
ték a betegek státusát. A 22 beválasztott
beteg közül 14-nél észleltek több mint
50%-os javulást a BFMDRS értékben, míg
2 esetben a kiindulási értékhez képest
romlást detektáltak. Mind a két romlást
mutató beteg esetében fixált, tónusos
disztóniás tünetek uralták a klinikai ké-
pet. Összességében 1 évvel a mûtét után

51%-kal csökkent a disztónia súlyossága
(BFMDRS), a funkcionális károsodás mér-
téke 43%-kal javult (DDRS). A vizsgálat a
depresszió mértékében (Beck) és a kogni-
tív funkciók (MMSE) tekintetében nem
mutatott szignifikáns változást. A francia
multicentrikus vizsgálat egyik legnagyobb
hibája, hogy önkontrollos vizsgálat, nem
veszi számításba a placebo-effektust, ami
egy mûtéti beavatkozásnál igencsak jelen-
tõs mértékû lehet. Ezt a hibát kerüli el a
német–osztrák–norvég centrumok által
kivitelezett másik multicentrikus vizsgá-
lat (6). Negyven primer szegmentális vagy
generalizált disztóniás beteget randomi-
záltak. A stimuláló elektródát mind a 40
betegnél a GPi-be ültették be, azonban
csak 20 betegnél kapcsolták be a stimulá-
ciót, a maradék 20 betegnél pszeudosti-
mulációt végeztek 3 hónapig (randomi-
zált fázis). A primer végpont a 3 hónapos
státusbeli különbség volt a két csoport kö-
zött. Ezt követõen nyílt fázisúvá vált a
vizsgálat, meghatározták a betegek álla-
potát 6 hónapos valódi stimulációt köve-
tõen. A beválasztott primer szegmentális
vagy generalizált disztóniás betegek kizá-
rási kritériumai között szerepelt az 5 év-
nél rövidebb betegségtartam, a korábban
elvégzett agysebészeti beavatkozás, a
demencia (<120 pont a Mattis Demencia
Pontozó Skálán), a közepes vagy súlyos
depresszió (>25 pont a Beck Depresszió
Kérdõíven), az MRI-vizsgálaton észlelhetõ
markáns agyi atrófia és egyéb a „mûtétet
zavaró” orvosi vagy pszichiátriai állapot
vagy megbetegedés jelenléte. 
A randomizált 3 hónapos vizsgálat során
kiderült, hogy a stimulációban részesülõk
közül 15-nél volt észlelhetõ >25%-os ja-
vulás a BFMDRS-n, míg az pszeudosti-
mulációs csoportban csak 3 betegnél volt
észlelhetõ tüneti javulás. A két csoportot
tekintve a javulás 39,3% vs. 4,2%
(p<0,001), azaz a stimuláció a placebo
hatás ellenére is szignifikáns mértékben
javított a betegek állapotán a pszeudosti-
mulációhoz képest. Hat hónapos nyíltfázi-
sú vizsgálattal határozták meg a mûtét
eredményességét: eredményesnek akkor
tekintették a beavatkozást, ha több mint
25%-os javulást észleltek a BFMDRS-n. A
beszéd és nyelés kivitelével minden vizs-
gált disztóniás tünet, illetve az életvitelt
pontozó skálák is szignifikáns javulást
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mutattak a kiindulási állapothoz képest.
A nyílt fázist 36 beteg fejezte be, közülük
18 betegnél észleltek 50%-nál nagyobb, 5
betegnél 75%-nál nagyobb mértékû javu-
lást. Hat betegnél (közülük 1 DYT-1 pozi-
tív volt) megfelelõ elektróda lokalizáció
mellett sem volt érdemi javulás. Összessé-
gében a hat hónapos stimulációt követõen
a klinikai tünetek (BFMDRS) 46%-kal, a
funkcionális károsodás (DDRS) 41%-kal,
a fájdalom 48%-kal, a depresszió mértéke
31%-kal (6) és az életminõség 30%-kal ja-
vult (63). A rövid követési periódus elle-
nére az adatok messzemenõen meghalad-
ják a gyógyszeres kezelés eredményessé-
gét. 
Nemzetközi irányelvek alapján csak gene-
ralizált, szegmentális és fokális cervikális
és hemidisztóniák esetében indikált a
mûtét elvégzése. Cervikális fokális disztó-
niák (torticollis, anterocollis, laterocollis)
hatásosan kezelhetõk (64–68), azonban a

disztóniához társuló tremor nem reagál
megfelelõ mértékben a stimuláció hatásá-
ra (69). Egyéb fokális kórformák mûtéti
hatékonyságáról csak kevés adat áll ren-
delkezésünkre. Meige-szindróma esetében
az unilaterális stimuláció nem (70), de a
bilaterális stimuláció már hatékonynak
bizonyult (70–72). A botulinum-toxinra
nem kellõen reagáló írásgörcsre a
talamikus stimuláció (56, 73) is hatásos
kezelés lehet. 
Évekkel a mûtétet követõen a stimuláció
hatékonysága a betegség progressziójával
párhuzamosan csökkenhet (47), azonban
több tanulmány a stimuláció tartós hatá-
sáról számol be 3, 5 és 10 évvel az elekt-
róda beültetését követõen (74–76).
A Pécsi Tudományegyetem Neurológiai és
Idegsebészeti Klinikáján 8 betegnél tör-
tént primer disztónia indikációval bilate-
rális pallidális stimulátor beültetés. A
disztónia súlyosságában (BFMDRS) átla-
gosan 62%-os (35-78%), míg a funkcioná-
lis károsodásban (DDRS) átlagosan 45%-
os (21-96%) javulást detektáltunk (1.
ábra).

S z e k u n d e r  d i s z t ó n i á k
Általánosan elfogadott nézet, hogy a bila-
terális pallidális stimuláció a szekunder
disztóniák esetében kevésbé hatékony, a
tüneteket és az életminõséget csak kisebb
mértékben javítja, mint a primer disztó-
niáknál. Úgy tûnik, hogy a szekunder
disztóniák esetében etiológiától függ a
hatékonyság: Ha a koponya MRI intakt
bazális gangliont mutat, akkor például a
tardív diszkinéziák, tardív disztóniák és a
posztanoxiás és poszttraumás disztó-
niában észlelt tünetek általában jól kezel-
hetõk stimulációval (59, 77, 78). Több
esettanulmány (79, 83), illetve egy olasz
retrospektív analízis (84) azt sugallja,
hogy a gyógyszeresen nem kezelhetõ
tardív disztóniában és diszkinéziában
akár 60%-os javulás is elérhetõ a BFMDRS
szerint. 
Poszttraumás disztónia esetében a tanul-
mányok már nem ennyire meggyõzõek.
Annak ellenére, hogy több esettanulmány
(85, 86) ismertetett jelentõs mértékû és
tartós (87) javulást a stimuláció mellett,
egyelõre kevés adat áll rendelkezésünkre
a hatékonyság meghatározására. Esetis-
mertetések alapján feltételezhetjük, hogy
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a kétoldali stimuláció Lesch–Nyhan-be-
tegségben nemcsak a disztóniás-diszkine-
tikus tüneteket képes enyhíteni, hanem a
viselkedési és kompulzív zavarokat is
(88–90).
Hallervorden–Spatz-betegség, újabb nevén
panthothenat-kináz asszociált neurodege-
neráció (PKAN) esetében több esettanul-
mány írta le a pallidális stimuláció hatá-
sosságát egyéves (91–94) és ötéves nyo-
mon követés kapcsán (95). Cif és munka-
csoportja 4 beteg esetében 2 éves követési
periódust követõen 50%-os javulást iga-
zolt (96), majd késõbb 6 beteg esetében is
hasonló eredményrõl számoltak be (97). 
A mioklónus-disztónia autoszómális do-
mináns megbetegedés, amelyben esetta-
nulmányok alapján nemcsak a disztónián
és az életminõségen javít a GPi DBS, ha-
nem a mioklónusok gyakoriságát is csök-
kentheti (98, 99). Hároméves követés
után Cif munkacsoportja 8 beteg kapcsán
85%-os javulásról számolt be (96).
A GPi DBS a gyors kezdetû disztónia-
Parkinsonizmus-szindrómában hatásta-
lannak tûnik (100), míg Lubag-szindró-
mában (X-hez kötött disztónia-parkinso-
nizmus) hatásos lehet. Ez utóbbi esetben
a stimuláció bekapcsolásakor a BFMDRS
71%-kal, míg a UPDRS 62%-kal javult a
kikapcsolt állapothoz képest (101). Tisz-
tázatlan, hogy a Parkinsonos betegeknél
olykor megfigyelhetõ camptocormia, a
thoracolumbalis gerincszakasz súlyos fo-
kú flexiója, perifériás vagy centrális ere-
detûnek tekinthetõ. Mivel a legtöbb szer-
zõ disztóniás mûködészavarnak tartja,
több esetben végeztek bilaterális GPi-sti-
mulációt, ami nemcsak a Parkinsonos tü-
neteket, hanem a camptocormiát is javí-
totta (102–104).
Eddig egy esettanulmány írta le a mûtét
kedvezõ hatását GM1 3-as típusú
gangliosidosis esetében. Egyéves nyomon
követés során nagy mértékû funkcionális
javulást tapasztaltak, azonban a stimulá-
ció a progresszióra nem hatott (105).
Posztanoxias disztónia esetében az ada-
tok ellentmondóak (59, 78, 106, 107), az
egyik legnagyobb esetszámú vizsgálat 
3 évvel a mûtétet követõen 40%-os javu-
lást említ (96). 
A szerzõk saját tapasztalatai szerint mély
agyi stimuláció segítségével a post-stroke
vagy perinatális károsodás után kialakult

disztóniák csak kisebb fokban javíthatók.
Annak ellenére, hogy a disztónia klinikai
megjelenésében csak mérsékelt fokú javu-
lás észlelhetõ, a disztóniás tartáshoz tár-
suló fájdalom nagymértékben csökken-
het, akár teljesen meg is szûnhet. Szintén
rossz mûtéti eredményre kell számítani
minden olyan egyéb betegségben is, ami a
bazális ganglionok strukturális eltérésé-
vel jár (pl. Kern-ikteruszhoz társuló disz-
tónia).
Bár nem tartozik szorosan a disztóniák
mûtéti kezeléséhez, azonban fontosnak
tarjuk megemlíteni, hogy egyéb hiperkine-
zissel járó betegségek tüneti kezelésében
is szerephez juthat a DBS. Huntington-
kórban például alkalmazható a chorei-
form tünetek csillapítására (108) és az el-
ért eredmény tartósnak mondható (109).
Szintén egyre több adat sugallja a GPi
DBS hatékonyságát a gyógyszeresen nem
megfelelõen kezelhetõ Tourette-szindró-
mában (44, 110).

G y e r m e k k o r i  d i s z t ó n i a
Hétéves kornál idõsebb gyermekek eseté-
ben disztónia indikációval már elvégezhe-
tõ a DBS-beültetés, mivel a koponya növe-
kedése ekkor már eléri a felnõttkori nagy-
ság 90%-át és nagy valószínûséggel a ké-
sõbbiekben már nem lesz szükség az
elektróda helyzetének korrekciójára. Lehe-
tõleg minél korábban kell a mûtétet elvé-
gezni, hogy a következményes ortopédiai
szövõdményeket (pl. ízületi deformitáso-
kat) megelõzhessük (49, 50, 107, 111,
112). 1996 és 2006 között GPi DBS beül-
tetésen átesett 58 gyermek esetét feldo-
gozva, Cif munkacsoportja a gyermekkori
stimulációt eredményesnek ítélte meg
(96).

Az irodalomban publikált metaanalízisek
és a prospektív randomizált vizsgálatok
alapján számos tényezõt tartunk számon
prognosztikai faktorként. A legfontosabb
tényezõ a disztóniás tünetek hátterében
meghúzódó etiológia. Már a kezdeti eset-
tanulmányok kimutatták, hogy a mély
agyi stimuláció primer disztóniák eseté-
ben látványosan jobb eredmény elérésére

A mûtéti  eredményességet
meghatározó tényezõk
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képes, mint szekunder disztóniákban (55,
59, 78, 113). Régebbi tanulmányok azt
sugallták, hogy a DYT-1 génhiba által ki-
váltott disztónia mûtéti eredményessége
valószínûleg jobb, mint, a nem DYT-1 po-
zitív primer disztóniáké (3, 6, 49, 69, 84).
Az újabb tanulmányok (5) és a multi-
centrikus vizsgálatok (6, 7) már nem tud-
ták igazolni a DYT-1 génhiba jelenlétének
pozitív prognosztikai szerepét.
Isaias és munkatársai (5) 39 primer
disztóniában szenvedõ beteg kapcsán ki-
mutatták, hogy a betegségtartam szintén
jelentõs mértékben befolyásolja a mûtéti
kimenetelt. Nem meglepõ, hogy rövidebb
betegségtartam esetében a disztónia kli-
nikai megjelenése és az életminõség te-
kintetében szignifikánsabban eredménye-
sebb volt a mûtét. A korán elvégzett mû-
tét sikeresen megelõzheti a súlyos ízületi
deformitások kialakulását, illetve a
szociokulturális izolációt. Több tanul-
mány szintén azt jelzi, hogy a szkeleto-
muszkuláris deformitások jelenléte a mû-
téti prognózist kedvezõtlenül befolyásolja
(5), ezért azt a következtetést vonták le,
hogy még a maradandó deformitások ki-
alakulása elõtt, a betegség korai szaka-
szában elvégzett mûtéttõl várható a leg-
nagyobb hatékonyság. Multicentrikus
vizsgálatok eredményei arra is rámutat-
tak, hogy azoknál a betegeknél várható
75% feletti javulás, akiknél fázisos hiper-
kinetikus, „mobilis” disztónia volt észlel-
hetõ (7), míg a fixált, tónusos disztóniák
esetében a stimuláció kevésbé hatéko-
nyan javítja a tüneteket (7). Valószínûleg
ezzel függ össze, hogy amennyiben a felü-
letes EMG regisztrátumon dominálóan
bursting aktivitás észlelhetõ, gyorsabb és
nagyobb mértékû javulás várható a sti-
mulációtól (114, 115). 
Isaias és munkatársai (5) nem találtak
összefüggést a betegség kezdetének idõ-
pontja, a BFM pontozó-skálán észlelt sú-
lyosság és a mûtéti kimenetel között (5,
7), míg Coubes és munkatársai 31 beteg
eredményességének analízisébõl arra a
következtetésre jutottak, hogy a gyermek-
korban elvégzett mûtétek hosszú távon
eredményesebbek a késõbbi életkorban el-
végzett beavatkozásoknál (49).
DYT-1 pozitív primer disztóniás betegek-
nél gyakran észlelhetõk T2/FLAIR szek-
vencián hiperintenz területek, amelyek je-

lenléte a betegségtartammal korrelációt
mutat. Ez a stimulátor beültetését nem
kontraindikálja, de az ilyen MR abnorma-
litások jelenlétekor a mûtéti kimenetel
rosszabb (116). 

Minden orvosi beavatkozás esetén fontos
a módszer lehetséges mellékhatásainak
ismerete. Alapvetõen három különbözõ
mellékhatás és szövõdmény-típussal kell
számolni:
p mûtéttel kapcsolatos szövõdmények,
p stimulációs hardverrel kapcsolatos

problémák,
p stimuláció-által indukált mellékhatások.
Korábbi összefoglaló közleményünkben
részletesen ismertettük a mély agyi sti-
muláció lehetséges mellékhatásait, azok
kezelési módját, illetve a mûtét után al-
kalmazandó életvitelbeli szabályokat
(117). Ezért a jelen publikációnkban csak
a fontosabb, a disztónia-mûtétekre jel-
lemzõ megállapításokra szorítkozunk.

M û t é t t e l  k a p c s o l a t o s  
s z ö v õ d m é n y e k
A mûtét során az elektróda behelyezését
úgynevezett minimálisan invazív, a lehetõ
legkisebb behatolást igénylõ, technikával
végezzük. A módszer elõnye, hogy az agy-
károsodást okozó szövõdmények aránya
így jóval kisebb, mintha nyílt feltárással
járó mûtétet végeznénk. Annak ellenére,
hogy a lehetõ legnagyobb gondossággal
tervezzük meg, és hajtjuk végre a mûtét
minden egyes fázisát, így is elõfordulhat-
nak a mûtéttel és az altatással kapcsola-
tos szövõdmények (118). Fertõzésveszély,
agyállományi vérzés, ödéma kialakulása
az elektróda körül, liquor elfolyási problé-
ma, epilepsziás roham, átmeneti tudatza-
var, érzékcsalódás, allergiás reakció (pél-
dául az érzéstelenítõ vagy az altatáshoz
használt gyógyszerekkel szemben), he-
matoma vagy szeróma kialakulása az im-
pulzusgenerátor mellett és az elektróda
elcsúszása. A multicentrikus vizsgálatok
maradandó károsodást nem észleltek, egy
betegnél azonban a megszokottnál na-
gyobb mértékû ödéma alakult ki az elekt-
róda körül, ami azonban klinikai tünetek-
kel nem járt (7).

Mellékhatás 
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H a r d v e r r e l  k a p c s o l a t o s
p r o b l é m á k
Olyan szövõdmények sorolhatók ide, ame-
lyeket a készülék és részeinek fizikai je-
lenléte vagy károsodása okoz a mûtét
után.
p „Húzódás”-érzés,amit leggyakrabban a

nyak bõre alatt elvezetett összekötõ ká-
bel okoz. 

p Fertõzés kialakulása. A mûtét után ki-
alakuló fertõzés, bõrkárosodás a fran-
cia multicentrikus tanulmány szerint
2/22 betegnél (7), míg a német vizsgá-
latnál 4/40 esetben (6) alakult ki, ami
kb. 10%-os elõfordulási aránynak felel
meg. A szerzõk saját tapasztalataik so-
rán 3-4%-os elõfordulási arányt észlel-
tek a DBS beültetés során.

p Az elektróda elmozdulása: A mûtétet
követõen elszenvedett kisebb fejsérülé-
sek okozhatnak nagyon ritkán elektró-
da elmozdulást. Kivételes esetekben
fejsérülés nélkül is elõfordulhat az
elektróda elmozdulása.

p Az elektróda, vagy az összekötõ kábel
elszakadása gyakrabban jelentkezik
disztónia esetében, mint a Parkinson-
kór vagy esszenciális tremor mûtéti ke-
zelésénél (6, 119, 120). Ennek az a leg-
valószínûbb oka, hogy a disztóniás test-
tartás, fázisos kontrakciók nagyobb fizi-
kai terhet rónak az összekötõ kábelre.

p Allergiás reakció: Mint minden idegen
szerkezet, a stimulátor is hajlamosít-
hat allergiás reakció megjelenésére.

p Csökkent sebgyógyulási hajlam igen rit-
ka szövõdmény, fõleg rosszul kezelt cu-
korbetegség esetén várható kialakulása.

p Az impulzusgenerátor meghibásodása
szintén ritkán fordul elõ.

S t i m u l á c i ó  á l t a l  i n d u k á l t
m e l l é k h a t á s o k
A mély agyi stimulátor által leadott elekt-
romos áram az idegsejtek és nyúlványaik
mûködését funkcionálisan gátolja, ezáltal
a betegség egyes tüneteinek javulása ér-
hetõ el. Néha azonban elõfordul, hogy a
stimuláció mellékhatásokat okoz. 
Leggyakoribb mellékhatás a dysarthria,
ami a stimulációs paraméterek változtatá-
sával csökkenthetõ vagy megszüntethetõ.
Multicentrikus vizsgálatokban az elõfor-
dulási aránya 5/40 (6). Pallidális stimulá-
ció során egyik legfontosabb mellékhatás

a fényfelvillanások (foszfének) megjele-
nése, ami a tractus opticus stimulációjá-
val magyarázható. Spontán habituálódik,
és nem igényel kezelést. 
A mûtét alatti makrostimuláció során
megjelenõ foszféneknek az elektróda po-
zíciójának meghatározásában lokalizáci-
ós jelentõsége van. 
Pallidális stimuláció során észlelték még
déjà vu érzés (121), choreiform mozgások
(122) és tartós, irritáló köhögés megjele-
nését is, amelyeket a stimuláció állításá-
val, illetve az elektróda repozíciójával or-
vosolni lehetett. Több nyílt (123, 124) és
multicentrikus (6, 7) vizsgálat bizonyítot-
ta, hogy a pallidális stimuláció – megfele-
lõ betegszelekciós kritériumok alkalmazá-
sa mellett – nem okoz kognitív hanyat-
lást. Szintén a multicentrikus vizsgálatok
mutattak rá, hogy a disztóniás betegek
hangulata jelentõsen javul a Beck De-
presszió Kérdõív alapján (6).
Összefoglalva megállapítható, hogy a
mély agyi stimuláció viszonylagosan biz-
tonságos eljárás és csak ritkán okoz ma-
radandó vagy nem megfelelõen kezelhetõ
mellékhatást (125).

A mûtéti kivizsgálás célja, hogy minden
esetben, egyénre szabva meghatározzuk a
várható mûtéti eredmények, mellékhatá-
sok és szövõdmények nagyságát. A mûté-
tet az orvosi szakma szabályai szerint
csak abban az esetben szabad elvégezni,
ha a várható haszon meghaladja a szö-
võdmények kockázatát. A mûtéti javallat
felállítása és a mûtét utáni programozás,
gyógyszeres kezelés neurológus feladata. 
Szemben a Parkinson-kórral, a disztónia
preoperatív kivizsgálására nem létezik ál-
talános irányelv. A Pécsi Tudományegye-
tem Neurológiai Klinikán ezért a Move-
ment Disorders Society ajánlásait (126), a
Parkinson-kórra vonatkozó preoperatív ki-
vizsgálás disztóniák esetében alkalmaz-
ható feltételeit (117), a mély agyi stimulá-
ciós rendszer gyártójának ajánlásait
(127) és a nemrégiben publikált multi-
centrikus vizsgálatok betegszelekciós kri-
tériumrendszerét vettük alapul (6, 7). A
kivizsgálás során legelõször kizárjuk a
potenciálisan kezelhetõ disztóniák (pl.

Mûtéti  k iv izsgálás
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levodopa-reszponzív disztónia, Wilson-
kór) lehetõségét. Mivel disztónia esetében
nem létezik olyan preoperatív teszt, ami
egyértelmûen megjósolja a mûtéti kime-
netelt (Parkinson-kór esetében a levodopa
teszt alapján egyértelmûen meghatároz-
ható az elvárható javulás mértéke), ezért
minden olyan esetben ajánljuk a mûtét
elvégzését, amikor a tünetek jelentõs
funkcionális károsodást okoznak, nem re-
agálnak a gyógyszeres kezelésre, feltehe-
tõleg javíthatók a stimuláció mellett, illet-
ve nem állnak fenn a mûtétet kontraindi-
káló tényezõk. Minden beteg esetében ko-
ponya MRI-t kérünk, amelyen értékeljük
a mûtétet kontraindikáló patológiás elté-
rések és atrófia jelenlétét. Nagy hangsúlyt
fektetünk a neuropszichológiai tesztek el-
végzésére (3. táblázat), hiszen – hasonló-
an a Parkinson-kórhoz – a súlyos fokú de-
presszió és demencia a mûtétet kontrain-
dikálja. A mûtéti kivizsgálás másik jelen-
tõsége, hogy meghatározzuk a betegség
súlyosságát, ami meghatározza a várólis-
tán elfoglalt sorrendet. Kedvezõ mûtéti el-
bírálás esetében a várólistára való felke-
rülés automatikus, amit a hatályos törvé-
nyek betartásával, a kivizsgálásában
résztvevõ orvosokból álló bizottság kezde-
ményez.

A  m û t é t i  k i v i z s g á l á s  l é p é s e i  

ELÕJEGYZÉS
A legelsõ lépés, hogy a kezelõorvos gon-
doljon a mûtéti kezelés lehetõségére, illet-
ve, hogy megfelelõ centrumba irányítsa a
beteget. A mûtéti kivizsgálást a kezelõor-
vos (háziorvos) kezdeményezheti elõzetes
megbeszélés alapján. A betegség diagnó-
zisának megerõsítése és a potenciálisan
gyógyszeresen kezelhetõ etiológiák kizá-
rása. Az indikáció felállítása: a mûtét el-
végzése jelenleg csak azokban az esetek-
ben javasolt, ha az optimális gyógyszeres
kezelés mellett is észlelhetõk életminõsé-
get zavaró mértékû tünetek. Mûtéti
kontraindikációk kizárása (4. táblázat).

A MÛTÉT ELBÍRÁLÁSA
A vizsgálati eredmények, a kórtörténet, a
neurológiai tünetek, és a megfigyelési
idõszak alapján egy többtagú orvosi bi-
zottság bírálja el a mûtét szükségességét,
a várható klinikai hasznot és kockázatot.

A MÛTÉT TÍPUSÁNAK MEGHATÁROZÁSA
A mûtéti célpont kiválasztása a klinikai
kép alapján lehetséges.

TELJES KÖRÛ TÁJÉKOZTATÁS
Részletesen megbeszéljük, mely tünetek-
ben várható javulás és melyek azok, ame-
lyekre a készülék hatástalan. A mûtét ki-
vitelezésével és az esetlegesen elõforduló
szövõdményekkel kapcsolatban is infor-
máljuk a beteget, aki ezek után eldönthe-
ti, hogy vállalja-e a mûtétet.

VÁRÓLISTÁRA VALÓ FELVÉTEL
Amély agyi stimulátor beültetése az im-
pulzusgenerátor magas költsége miatt
OEP finanszírozással egyelõre csak korlá-
tozott számban elérhetõ el, ezért a beülte-
tésre alkalmasnak talált betegek országos
várólistára kerülnek.

A mély agyi stimulátor beültetése hossza-
dalmas, nagy pontosságot igénylõ beavatko-
zás, ami feltételezi a beteg és az orvosi sze-
mélyzet közötti szoros együttmûködést. Az
alábbiakban a PTE ÁOK Idegsebészeti Klini-
kán szokásos mûtéti eljárást ismertetjük.

Mûtét
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Neurológiai státus
rögzítése

Burke-Fahn-Marsden Disztónia Pontozó Ská-
la (BFMDRS) Videófelvétel Járás-teszt (egy
megfordulást tartalmazó 14 méteres táv
megtétele során a lépesek száma)

Etiológia vizsgálata Vizelet rézürítés, 
D-penicillinamin-próba, szérum
cörüloplazmin (szükség szerint) Koponya
MRI, voxel-alapú morfometria 
Genetikai vizsgálatok (szükség szerint)  

Depresszió Beck Depresszió Kérdõív 
Montgomery-Asberg Depresszió Pontozó
Skála

Demencia
Mattis Demencia Pontozó Skála (MDRS) 
Mini Mentál Vizsgálat (MMSE)  

Életminõség Burke-Fahn-Marsden Dystonia Disability
Rating Scale (DDRS)
Schwab-England Életminõség Pontozó Skála
(ADL) 
SF-36 (nem minden betegnél alkalmazzuk)  

Egyéb pszichiátriai 
állapotfelmérõ tesztek

Rövid Pszichiátriai Pontozó Skála 
Beck Szorongás Kérdõív  

3.  TÁBLÁZAT:  

A PREOPERATÍV

KIVIZSGÁLÁS SO-

RÁN ALKALMA-

ZOTT TESZTEK



M û t é t  e l õ t t i  v i z s g á l a t o k
p Belgyógyászati vizsgálat a mûtéti koc-

kázat megítélésére.
p EKG.
p A vérnyomás beállítása hipertónia ese-

tében.
p A vércukor-háztartás beállítása cukor-

betegség esetén.
p Rutin labororatóriumi paraméterek

rendezése.
p Góckutatás (például esetleges fogásza-

ti, fülészeti, húgyúti fertõzések, fertõ-
zésveszély megszûntetése).

p Ha a mûtét elõtti kivizsgálás több mint
fél évvel korábban történt, akkor kont-
roll neurológiai kivizsgálás indokolt.

M û t é t i  t e c h n i k a
A mikroelektródás regisztrációt potenciá-
lisan zavaró gyógyszereket, pl. benzodia-
zepinek, baclofen, antikolinerg szereket, a
mûtét napján elhagyjuk.
Közvetlenül a mûtét elõtt a hajas fejbõrt
leborotváljuk a fertõzésveszély csökkenté-
se miatt, majd a sztereotaxiás keretet fel-
helyezzük a beteg fejére. A sztereotaxiás
keret nemcsak a pontos célzást teszi lehe-
tõvé, hanem a mûtét során képes meg-
akadályozni a fej legkisebb elmozdulását
is. A következõ lépésben a sztereotaxiás
kerettel együtt koponya MRI-vizsgálatot
végzünk, amelynek alapján meghatároz-
zuk a célterület elhelyezkedését. A vizsgá-
lat során kontrasztanyagot is alkalma-
zunk, hogy az agyi ereket nagy pontos-
sággal ábrázolhassuk. Az MRI-vizsgálatot
követõen az idegsebész egy speciális szá-
mítógépes program segítségével meghatá-
rozza a célpont helyzetét, illetve az elekt-
róda behelyezési útvonalát.
Ideális helyzetben éber betegnél, lokális
anesztéziában végezzük el az elektróda
beültetést. Ez a megközelítés Parkinson-
kór, esszenciális tremor esetében jól alkal-
mazható eljárás, ami lehetõvé teszi a kó-
rosan túlmûködõ területek mikroelektró-
dás regisztrációját, illetve a teszt stimulá-
ció alatt a mellékhatások pontos megítélé-
sét. Azonban a disztóniás betegek leg-
többször felületes altatást igényelnek (pl.
propofol szedációval), hogy a disztónia ál-
tal okozott fájdalom, kóros tartás ne
interferáljon a mûtéttel.
Az MRI alapján megtervezett célpont
gyakran néhány milliméterrel távolabb

helyezkedik el a valós célponttól, a tüne-
tekért felelõs, kórosan mûködõ magrész-
tõl. A célpont pontosítása végett 1-5
mikroelektródát vezetünk be a célpont fe-
lé. A mikroelektróda igen vékony átmérõ-
jû fém, amely alkalmas az idegsejtek által
generált elektromos jelek rögzítésére
(mikroelektródás regisztráció, MER). Az
eljárás során az összes elektródát milli-
méterrõl milliméterre közelítjük a célpont
felé, miközben az idegsejtek elektromos
tevékenységét rögzítjük. Neurológus köz-
remûködésével a felvett jeleket kiértékel-
jük, és meghatározzuk a célterület pontos
elhelyezkedését (2. ábra).
Annak ellenére, hogy a MER szükségessé-
gérõl nincs egyértelmû álláspont, disztó-
nia esetében az elvégzését több szempont
miatt is szükségesnek gondoljuk:
p Parkinson-kór, esszenciális tremor ke-

zelése során a beteg általában éber, és
próba stimulációval jól detektálható a
tünetek (pl. tremor, rigor) enyhülése és
a mellékhatások megjelenése. Ezzel
szemben a disztóniás betegek nagy ré-
szénél csak altatásban ültetjük be az
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Relatív kontraindikációk Abszolút kontraindikációk  

Koagulopátia
Jelentõs fokú demencia (Mattis
Demencia Pontozó skála 
£120 pont)

Terhesség
Súlyos depresszió (Beck
Depresszió kérdõív ³25 pont)  

75 év feletti életkor
Életkilátást jelentõsen csökkentõ
súlyos kísérõbetegség  

7 év alatti életkor 
Koponya MRI-n észlelhetõ, a mû-
tétet zavaró agyállományi eltérés,
sorvadás  

Demencia (Mattis Demencia
Pontozó skála 121-136 pont)

Pszichotikus tünetek   

Enyhe fokú depresszió 
(Beck Depresszió kérdõív
<25 pont)

Ha gerinc, nyaki, hasi, mozgás-
szervi stb. MRI elvégzése indokolt
a mûtétet követõen  

Szívritmus-szabályzó jelenléte
Diatermiás kezelés szükségessége
a mély agyi stimulátor 
beültetését követõen  

Irreális (túlzó) elvárások a mûtét-
tel szemben

Nem megfelelõ együttmûködés  

Gyógyszeres kezelés által kiváltott
pszichotikus tünetek (zavartság,
érzékcsalódások, téveszmék)

Betegségtartam 5 évnél
rövidebb

4.  TÁBLÁZAT:  

A MÉLY AGYI  STI -

MULÁCIÓ RELA-

TÍV ÉS ABSZOLÚT

KONTRAINDI-

KÁCIÓI



elektródákat, illetve a legtöbb esetben a
teszt stimulációnál nem észlelünk
azonnali tüneti javulást még akkor
sem, ha az elektróda jó helyzetû. A
mikroelektródás regisztráció ezért se-
gítségünkre van az optimális elektróda
pozíció megtalálásában.

p MER segítségével akár 100 µm pontos-
sággal meghatározható a pallidum bel-
sõ és külsõ szegmensének határa.

p Az úgynevezett kinesztetikus sejtek
azonosításával biztosak lehetünk ab-
ban, hogy megtaláltuk a GPi szenzori-
motoros szegmensét, és nem a limbi-
kus részben vagyunk.

p MER segítségével szintén azonosítható
a tractus opticus, ilyenkor a szembe vi-
lágítva a fény megjelenésével összefüg-
gõ sejttevékenységet észlelünk. A
tractus opticus pontos helyzetének is-
merete az optimális elektróda pozíció
elérésében játszik szerepet. 

Miután a MER elemzésével kiválasztottuk
a legmegfelelõbb elektróda helyzetet,
minden beteg esetében teszt-ingerlést
végzünk. Ennek a célja kettõs: egyrészt a
tüneti javulás mértékének megállapítása,
másrészt a nemkívánt mellékhatások mi-

nimalizálása. Több helyzetben, 0-5 µA
tartományban végzünk próbaingerlést,
ami a mûtét egyik legsarkalatosabb pont-
ja. Amennyiben az arcon vagy a végtag-
okban stimuláció függõ rángásokat,
tetániás kontrakciókat észlelünk, a cap-
sula interna stimulációját valószínûsít-
hetjük, amely az elektróda túlzottan me-
diális vagy poszteior helyzetére utal.
Amennyiben tartósan pareszteziát okoz a
stimuláció, a talamokortikális rostok in-
gerlésére gondolhatunk, ami az elektróda
túlzottan poszterior helyzetét valószínû-
síti. Ha az ellenoldali látótérben felvilla-
nások (foszfének) jelennek meg, túl mé-
lyen elhelyezkedõ elektródára következ-
tethetünk.
A teszt-stimuláció során meghatározott
célpontba képerõsítõ segítségével helyez-
zük be a végleges ingerlõ elektródát. Az
elektródát ezt követõen egy mûanyag
„kupakkal” rögzítjük a koponyacsontba,
és a sebet zárjuk. Kétoldali mûtét eseté-
ben az ellenkezõ oldalon is behelyezünk
egy elektródát a fenti módszerek alkalma-
zásával. 

A  m û t é t e t  k ö v e t õ  
m e g f i g y e l é s i  i d õ s z a k
A mûtétet követõ néhány órás megfigyelé-
si idõszak során a beteg az intenzív osz-
tályra kerül, hogy az esetlegesen megjele-
nõ mûtéti szövõdményeket azonnal ész-
revehessük. Visszaadjuk a korábbi gyógy-
szereket, amit szükség esetén nyugtatóval
egészítünk ki. Általában a mûtétet követõ
1-2. napon bekapcsoljuk a stimulátort és
minimális értékre állítjuk. Amennyiben a
sebgyógyulás megindul, és nem lép fel
komplikáció, a beteget 1 héttel a mûtétet
követõen otthonába bocsátjuk. A hazame-
netel elõtt elvégezzük a kontroll MRI-
vizsgálatot és az elektródák helyzetének
meghatározását.

Általában 4-5 héttel a mûtét után kerül
sor a Neurológiai Klinikán egy rövidebb
osztályos kezelésre. Legelõször a stimulá-
tor tesztelését végezzük el, mivel minden
elektródán 4-4 elektromos kontakt talál-
ható, amelyek mindegyike képes az inger-
lésre. A tesztelés célja, hogy kiválasszuk a

Mûtét utáni  gondozás
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2.  ÁBRA:

MIKROELEKTRÓ-

DÁS REGISZTRÁ-

CIÓ PALLIDÁLIS

ELEKTRÓDA BE-

ÜLTETÉSE SORÁN

EGY PRIMER GE-

NERALIZÁLT

DISZTÓNIÁS BE-

TEGNÉL PROPO-

FOL SZEDÁCIÓ

MELLETT

AZ ÁBRÁN A TERVEZETT CÉLPONTTÓL +3 ÉS –5 MM TÁVOL-
SÁGRA LEVÕ TERÜLETEK 8 MÁSODPERC HOSSZÚ ELEKTRO-
MOS AKTIVITÁSA LÁTHATÓ. BAL OLDALI SZÁMOK A TERVEZETT

CÉLPONTTÓL VALÓ TÁVOLSÁGOT (MÉLYSÉGET) JELÖLI; A NEGA-
TÍV ÉRTÉKEK PROXIMÁLIS (A KOPONYAFURATHOZ KÖZELEBB

LEVÕ), MÍG A POZITÍV ÉRTÉKEK DISZTÁLIS POZÍCIÓT JELENTE-
NEK. –5 ÉS –3 MM MÉLYSÉGBEN FEHÉRÁLLOMÁNYRA JEL-
LEMZÕ JELET KAPTUNK. –3 ÉS 0 MM KÖZÖTT TÍPUSOS, KÓ-
ROSAN TÚLMÛKÖDÕ GPI MAGRA JELLEMZÕ SZIGNÁL LÁTHA-
TÓ, MÍG +1 MM-NÉL HATÁRZÓNA AKTIVITÁS FIGYELHETÕ

MEG. +2 ÉS +3 MILLIMÉTER MAGASSÁGBAN MÁR ELHAGY-
TUK A GPI TERÜLETET, EZÉRT ITT ÚJBÓL NEM ÉSZLELHETÕ

JELENTÕSEBB NEURÁLIS ELEKTROMOS AKTIVITÁS



legmegfelelõbb ingerlési pontot és konfi-
gurációt. Ezért elõször mind a 4 kontak-
tot teszteljük 0 és 4,5 Volt feszültségtarto-
mányban, és megkeressük azt a beállí-
tást, ami a legkevesebb mellékhatás mel-
lett a legnagyobb klinikai javulást idézi
elõ (117). 
A beteget és/vagy hozzátartozóját megta-
nítjuk a betegprogramozó használatára. A
betegprogramozó készülék segítségével
havonta ajánlott a stimulátor áramforrá-
sának ellenõrzése. Mivel a készülék még a
telep teljes kimerülése elõtt jelzi a lemerü-
lés veszélyét, elkerülhetõ, hogy a stimulá-
ció hirtelen megszakadjon. Annak ellené-
re, hogy bizonyos adatok szerint a stimu-
láció hirtelen, tartós megszakítása ve-
szélytelen (118), ismeretesek olyan eset-
tanulmányok is, amik status dystonicus
provokálását írták le az áramforrás kime-
rülésekor (129). 

S p e c i á l i s  s t i m u l á c i ó s  
p a r a m é t e r e k
Disztónia esetében a mély agyi stimuláció
paramétereinek beállítása jelentõsen eltér
a Parkinson-kór esetében alkalmazandó
szabályoktól. Parkinson-kórban általában
egy kontaktot stimulálunk relatíve ala-
csony impulzushossz (60 µs), 130 Hz és
2,5-3,6 Volt feszültségtartomány alkal-
mazásával. Ezzel szemben a pallidum bel-
sõ szegmense nagyobb térfogatot képvi-
sel, mint az STN, ezért sokkal gyakrabban
kell hosszabb impulzushosszt alkalmaz-
nunk, hogy megfelelõ tüneti javulást ér-
jünk el.
A német multicentrikus tanulmány (6) so-
rán a mûtétet követõ 1 héten belül elvé-
gezték az elektródák tesztelését. Tartós
stimulációra azt a kontaktot választották,
amelyik a tesztelés alatt a legnagyobb tü-
neti javulást idézte elõ, de több alkalom-
mal a foszfének megjelenése vagy MRI
képalkotás alapján választották ki a leg-
megfelelõbb ingerlési konfigurációt. Kez-
detben 120 µs-os impulzushosszt és 130
Hz-es frekvenciát választottak, illetve a
feszültséget 0,5 Volttal az adverz reakciót
kiváltó érték alá állították be. A féléves
stimulációt követõen átlagosan 3,2±0,9V
feszültséget alkalmaztak. A francia
multicentrikus tanulmányban egyéves sti-
mulációt követõen 44-bõl 15 elektródán
alkalmaztak dupla monopoláris ingerlést

(két egymás melletti kontakt együttes in-
gerlése), ami akár felére is csökkentheti a
stimulátor élettartamát (7). Újabb tanul-
mányok arra utalnak, hogy alacsonyabb
impulzushossz alkalmazása mellett is
ugyanolyan hatékonyságot lehet elérni
(130), míg mások a magasabb értékek (pl.
210 µs) használata mellett érvelnek (131).
Az optimális stimulációs frekvencia tekin-
tetében szintén ellentmondóak az adatok.
Alterman és munkacsoportja 60 Hz-es sti-
muláció mellett azonos hatékonyságot, de
kevesebb mellékhatást és potenciálisan
hosszabb akkumulátor-élettartamot írt le
(77, 132). Ezzel szemben Kupsch és mun-
katársai 50 Hz-es frekvencia mellett a tü-
netek rosszabbodását észlelték, miközben
a 180 Hz-es stimulációt hatékonyabbnak
találták a 130 Hz-es stimulációhoz képest
(133).
A fentiek alapján látható, hogy egyelõre
nem ismertek a disztónia kezelésében
használandó optimális paraméterek, min-
den esetben a tünetek és mellékhatások
függvényében, individuális beállítást kell
alkalmazni.

O t t h o n i  é l e t v i t e l
Hasonlóan a szívritmus-szabályzókhoz, a
DBS esetében is szükség van néhány óv-
intézkedésre. A legjelentõsebb környezeti
hatások, amik bizonyos esetekben képe-
sek a DBS mûködését befolyásolni, az
elektromágneses terek. A hegesztõ, fúró-
készülékek, rádió adó-vevõ tornyok elke-
rülése mellett defibrillátor, elektromos szi-
ke, sugárterápia, elektrosokk, diatermia,
vesekõzúzás és MRI-vizsgálat is befolyá-
solhatja a DBS mûködését, bizonyos ese-
tekben akár marandó károsodást okozva
(117, 134). Ha szükséges a fenti beavat-
kozások egyikének elvégzése, mindig
konzultálni kell a beteget gondozó neuro-
lógussal. A stimulátor artefaktok megjele-
nését okozza, ezért az EEG- és EKG-
regisztrátum készítése során a legtöbb
esetben ki kell kapcsolni. Mivel egyre több
mély agyi stimulátor beültetés történik vi-
lágszerte fiatalkori disztónia indikációval,
felmerül a kérdés, hogy a stimuláció befo-
lyásolja-e a késõbbi terhességet. Egyértel-
mû konklúzió egyelõre nem vonható le,
azonban esettanulmányok alapján a ter-
hesség biztonságosnak tûnik (129). Java-
solt a szülés kórházi körülmények közöt-

15

NEUROLÓGIA 

GYERMEKORVOS

T OV Á B B K É P Z É S



1. Jankov ic  J,  Treatment  of  dyston ia .
Lancet  Neuro l  2006;  5(10) :  864–872.

2. Geyer  HL ,  Bressman SB.  The d iagnos is
of  dystonia .  Lancet  Neuro l  2006;  5
(9) :  780–790.

3. A lbanese A,  Barnes  MP,  Bhat ia  KP,  et
a l.  A  systemat ic  rev iew on the d iag-
nos is  and treatment of  primary  ( id io-
path ic)  dystonia  and dystonia  p lus
syndromes:  report  of  an EFNS/MDS-

ES Task  Force.  Eur  J  Neuro l  2006;  13
(5) :  433–444.

4. Romito LM,  Franz in i  A ,  Peran i  D,  et  a l.
Fixed dystonia  unrespons ive to pa l l i -
da l  s t imulat ion improved by motor

I r o d a l o m

ti lebonyolítása. Amennyiben császármet-
szésre kerül sor, csak bipoláris elektro-
koaguláció alkalmazható, úgy hogy a föl-
delés legalább 15 cm-rel távolabb helyez-
kedjen el az impulzusgenerátortól (127). 

A status dystonicus életet veszélyeztetõ
állapot, amelyet akutan progrediáló, ge-
neralizáltan megjelenõ disztóniás tünetek
jellemeznek. A kóros izommûködés olyan
fokúvá válhat, ami a légzést, a nyelést és
a normális életvitelt is zavarhatja. A tüne-
tek olyan súlyosak is lehetnek, hogy akár
spontán csonttörések kísérhetik (135).
Status dystonicus nemcsak szekunder,
hanem primer disztóniákban is kialakul-
hat (136), gyakran infekció, stressz vagy
gyógyszeres kezelés (pl. cink terápia
Wilson-kórban) provokálhatja kialakulá-
sát (137). 
A status dystonicus kezelésére egységes
irányelvek nem állnak rendelkezésünkre,
azonban a publikált esettanulmányok
alapján elmondható, hogy rövid távon az
intenzív osztályos kezelés, propofol vagy
midazolam szedáció és a gépi lélegeztetés
legtöbbször elkerülhetetlen az akut élet-
veszély elhárítására (136). Amennyiben
az átmeneti szedáció felfüggesztése során
nem tapasztaljuk a status dystonicus tü-
neteinek enyhülését, metaanalízisek sze-
rint csak gyors és agresszív kezeléssel le-
het az életveszélyt hosszú távon meg-
szüntetni (136). A pallidum ablációja
(135, 138) vagy magas frekvenciájú sti-
mulációja (136, 137, 139, 140) alkalmas
lehet önállóan vagy intratekális baclofen
adagolásával (136, 138) kiegészítve a sta-
tus dystonicus megszüntetésére. Mivel a

tünetek generalizáltak, ezért csak kétol-
dali intervenciótól várható átütõ ered-
mény. A sikeres mûtéti kezelést követõen
a tünetek hamar a kiindulási állapotra
térnek vissza, és az életveszély megszû-
nik. Az irodalmi adatokat és a saját ta-
pasztalatainkat áttekintve, a szerzõk meg-
ítélése szerint az átmeneti szedáció mel-
lett sem szûnõ status dystonicus kezelé-
sében az idegsebészeti beavatkozásoknak
nagy jelentõsége van.

A mély agyi stimuláció funkcionális gát-
láson alapuló, korszerû és biztonságos el-
járás, ami képes a gyógyszeresen nem,
vagy alig kezelhetõ disztónia tüneteinek
mérséklésére. A módszer a primer disztó-
niák kezelésében jelent áttörést, azonban
a szekunder disztóniák esetében is elér-
hetõ tüneti javulás. A stimuláció már hét-
éves kortól alkalmazható a szekunder or-
topédiai deformitások és a szociokulturá-
lis izoláció minimalizálására. Jelen ösz-
szefoglaló közleményünkkel a gyerek-
gyógyászok, gyermekneurológusok és há-
zi gyermekorvosok figyelmét szerettük
volna felhívni a módszer magyarországi
elérhetõségére. 

Munkánkat az Országos Tudományos Ku-
tatási Alapprogramok, Magyar Neuroima-
ging Alapítvány és az Egészségügyi Tudo-
mányos Tanács támogatta. (Az OTKA
T043005 projekt KN és NF munkáját, az
OTKA F68720 és ETT 219/2006 projektek
JJ munkáját támogatta). JJ és IZ az MTA
Bolyai János Ösztöndíjasa.

Köszönetnyi lvánítás

Összefoglalás

Status dystonicus
kezelése
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