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Voovaspennutruflun

Yfirlitsgrein

Agrip

Ordi0 vodvaspennutruflun (dystonia) er samheiti
yfir truflun 4 vodvaspennu af ymsum orsokum. Ein-
kennin eru fjolpztt og lysa sér i timabundnum eda
vidvarandi vodvasamdretti, sem ymist veldur siend-
urteknum hreyfingum eda vindingi 4 likamsportum.
Sambheitid visar baedi til flokks taugasjukdéma og til
hreyfitruflunar af dkvedinni gerd. Vodvaspennutrufl-
anir eru flokkadar eftir orsok (sjalfsprottnar — af-
leiddar), aldri vid upphaf einkenna (snemmbtinar —
sidbunar), umfangi einkenna (stadbundnar — altek-
ar) og erfdagollum sem { vaxandi meli hafa fundist
medal sjiklinga med sjdlfsprottin einkenni. Sem
demi um vodvaspennutruflun mé nefna hallinsvira
(spasmodic torticollis), skriftarkrampa (writer’s
cramps), hvarmakrampa (blepharospams), voova-
spennutruflun { munni og kjélka (oromandibular dys-
tonia) og alteka voovaspennutruflun (generalized
dystonia). Faar faraldsfreedilegar athuganir hafa ver-
i0 gerdar 4 pessum sjikdomum, en heildaralgengi
sjdlfsprottinnar vodvaspennutruflunar hefur verid
lyst 4 bilinu 6-33 4 hverja 100.000 {bda. Liklegt pykir
p6 ad algengid sé harra par sem einkenni eru ekki
alltaf greind sem slik. Margt er enn 4 huldu um orsak-
ir vodvaspennutruflunar sem kemur { flestum tilfell-
um 4n augljosrar dstedu. Ljost er p6 ad sum heil-
kennin eru arfgeng. Taliod er a0 rekja megi einkennin
til athomlunar 4 taugafrumum vegna ofvirkni { d6pa-
minvirkum taugafrumum { djiphnodum heila (basal
ganglia). Medferd er oftast 6fullnzgjandi pott stad-
bundnar innspytingar bétdlineiturs 1 yfirspennta
voova hafi batt dstand sjiklinga med stadbundin
einkenni. Medferd altekrar vodvaspennutruflunar
hefur hins vegar ekki verid drangursrik og er naud-
synlegt ad préa ny medferdardrradi.

Inngangur

Flestir peirra sem fengust vid rannsoknir 4 taugasjuik-
démum um aldamétin 1900 téldu ad vodvaspennu-
heilkenni varu af silrenum toga. Arid 1911 Iysti
Pj6overjinn Oppenheim sex tilfellum sem hann fyrst-
ur manna taldi eiga sér liffredilegar orsakir. I ritgerd
sinni notadi hann tvo heiti yfir sjukdémseinkennin:
»Dysbasia lordotica progressiva“ og ,Dystonia
musculorum deformans®. Ordid dystonia notadi
Oppenheim um of mikla og of litla vddvaspennu 4
vixl hja sama einstaklingi (1,2). Med timanum hefur
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merking ordsins breyst. Auk pess ad vera samheiti
yfir heilkenni lik peim sem Oppenheim lysti er heitid
jafnframt notad um par hreyfitruflanir sem fylgja
pessum heilkennum. Hreyfitruflanirnar einkennast af
vidvarandi vodvasamdrattum sem valda oft vindingi 4
likamshlutum eda siendurteknum hreyfingum. Sami
einstaklingur getur haft einkenni um hvort tveggja i
senn. Heitid vodvaspennutruflun visar pvi badi til
flokks taugasjikdoma og dkvedinna 6edlilegra dsjalf-
radra hreyfinga og likamsstellinga (2, 3).

Hreyfingar sem voOvaspennutruflun framkallar
eru margvislegar. Per geta komid og farid eda verio
vidvarandi og vodvasamdrattur getur verid sarsauka-
fullur. Hreyfingar geta verid reglulegar eda 6regluleg-
ar, pott oftast sé hreyfimynstrid ad einhverju leyti
endurtekid. Hreyfingar eru ymist hradar eda hagar,
par geta verid breytilegar med tilliti til vindings,
krafts og likamsdreifingar. Stundum fylgir skjélfti {
viokomandi likamshluta. Einkennin geta komid {
hvada likamshluta sem er, { hvild eda vid virkni, en
magnast gjarnan upp vio sjalfradar hreyfingar likams-
hlutans (1, 2). Pau geta einnig verid verkefnish4d, til
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demis getur sjiklingur fengid einkenni pegar hann
gengur afram en ekki pegar hann gengur afturdbak
(3). A voovariti sjast merki um stodugan samdratt
sem kemur samtimis fram { samverkandi og gagn-
verkandi voovahépum (2, 4).

Einkenni vodvaspennutruflunar versna oft vid
alag og streitu, en slokun og dkvedin sjalfsskynorvun
(sensory tricks/geste antagonistique) sem sjikling-
arnir temja sér og er einstaklingsbundin getur { sum-
um tilvikum dregid r peim. Sem demi um skynorv-
un m4 nefna ad snerta 4 sér hokuna eda afturhluta
hofuds. Petta getur leitt til pess ad einkennin séu
ranglega talin vera af salrenum toga (1-3). Oftast eru
einkennin vidvarandi yfir daginn en hverfa i svefni (2,
5). Almennt er tilhneiging til pess ad pau dgerist med
timanum sem leidir oft til varanlegrar aflogunar 4
likamsstoou (2). Frekari lysingar 4 einkennum ein-
stakra heilkenna er a0 finna hér 4 eftir.

Faraldsfraedi vodvaspennutrufiana

Sjélfsprottin vodvaspennuheilkenni eru tiltolulega
sjaldgeef. Faar vel unnar faraldsfredilegar rannsoknir
hafa verid gerdar og syna flestar ad heildaralgengi
allra sjalfsprottinna sjikdémsmynda sé 4 bilinu 6-33
af hverjum 100.000 (6-12). Algengid er liklega van-
metid vegna fjolda vangreindra tilfella. I nylegri
6birtri heilpjédarrannsékn 4 Islandi reyndist algengi
sjalfsprottinnar vodvaspennutruflunar vera haerra en
aour hefur fundist (13). Stadbundin vodvaspennu-
truflun er talin vera ad minnsta kosti tifalt algengari
en altek. Fleiri konur en karlar pjast af pessum sjik-
démum og almennt aukast likurnar 4 pvi ad fé stad-
bundna védvaspennutruflun med aldri (6, 12, 14-16).
Lyst hefur verid mismun & aldri vid upphaf einkenna
 hinum ymsu heilkennum sem einnig er hadur kyni,
og undirstrikar pad ad afbrigdin eru liklega ekki einn
og sami sjikdémur og mismunandi lifedlismeina-
fraedi getur buid ad baki (15, 16).

Flokkun vodvaspennutruflana

Birtingarmynd vodvaspennuheilkenna er breytileg
og litid er vitad um undirliggjandi orsakir. Hefur pad
leitt til pess ad morg flokkunarkerfi eru { notkun.
Helstu flokkanir hafa midast vi0 orsok, aldur vid
upphaf einkenna og dreifingu einkenna. A sidustu
drum hafa fundist erfoagallar { sumum fjolskyldum
sem hefur leitt til enn nyrrar flokkunar (17-19). Pad
gefur auga leid a0 talsverd skorun er 4 milli flokkun-
arkerfa og er liklegt ad framtidarpekking muni leida
til grundvallarendurskodunar 4 peim.

Eftirfarandi eru demi um flokkanir sem tidkast ad
nota:

Sjalfsprottin eda afleidd voovaspennutruflun
Voovaspennutruflun ma skipta i: a) sjélfsprottna og

b) afleidda (2). Til sjlfsprottinna heilkenna teljast
pau sem engin dstaeda finnst fyrir auk @ttlegrar vodva-
spennutruflunar. Afleidd vodvaspennutruflun getur
komid eftir dverka 4 taugakerfid, svo sem eftir heila-
bloofall, hofudmeidsli eda ttlimameidsli, verid fylgi-
fiskur heilazxlisvaxtar, surefnisskorts { fadingu eda
lyfja- og eiturlyfjanotkunar (2, 5, 20, 21). Algengust
vidvarandi afleiddrar vodvaspennutruflunar i full-
ordnum er si0komin (tardive) voOvaspennutruflun
sem orsakast af langtimanotkun sefandi lyfja (neuro-
leptics/antipsychotics) (12, 22, 23). Einkenni eru
einkum 6sjélfradar hreyfingar 4 kjdlka og { munni
(4). Onnur pekkt aukaverkun sefandi lyfja er augn-
vodvaspennutruflun (oculogyric crisis) en ttlima- og
halsvoovaspennutruflun getur einnig komid fram.
Pessi einkenni eru oftar timabundin en vidvarandi.

Adrar gerdir vodvaspennutruflana eru ymist tald-
ar med afleiddri vodvaspennutruflun eda sem sér-
flokkar. Er par um ad reda vodvaspennutruflun
dsamt 00rum taugaeinkennum, svo sem Parkinson-
einkennum eda vodvarykkjum (myoclonus). I arf-
gengum taugahrornunarsjukdémum kemur vodva-
spennutruflunin samhlida stigversnandi taugahrorn-
unarsjikddomi, svo sem Wilsons sjikdémi eda Hunt-
ingtonsjiikdémi (2). I Parkinsonveiki er sarsaukafull
vodvaspennutruflun algeng. Einkennin koma og fara
og eru had dépaminlyfjainntdku. Sarsaukafull vodva-
spennutruflun getur einnig proéast { kjolfar dverka a
utlim eda taugakerfi (reflex sympaticus dystropia
with dystonia/complex regional pain syndrome) (24).
Voovaspennutruflun af silreenum toga er mjog sjald-
geef (2,3, 25).

Flokkun byggo d aldri vio upphaf einkenna
Stundum eru mork sett vid 20 dra aldur og sagt ad
peir sem byrji med einkenni fyrir pann aldur hafi
snemmbtina vodvaspennutruflun en hinir sagdir hafa
sidbtina voovaspennutruflun (3, 26). Hja sjiklingum
med sjlfsprottin einkenni er aldur vid upphaf ein-
kenna mikilvegasti pétturinn sem spdir fyrir um
horfur sjiklinga. Pvi fyrr sem einkennin koma fram,
peim mun liklegra er ad pau verdi alvarleg og breidist
til annarra likamshluta (2). Pessi flokkun er ad 6llum
likindum drelt { lj6si vaxandi pekkingar 4 edli og or-
sokum sjikdémanna.

Flokkun eftir likamsdreifingu einkenna

Eftir likamsdreifingu einkenna er sjukdémsmyndum
skipt { a) stadbundna, b) geiraskipta, c) fjolhreiora,
d) helftarvoovaspennutruflun og e) alteka vodva-
spennutruflun. Sjélfsprottin heilkenni Iysa sér eink-
um med staObundnum einkennum sem oftast eru
bundin vi0 einn likamshluta. Stundum byrja einkenn-
in stadbundid, en dreifast til adlegra likamshluta.
Préun i alteka voovaspennutruflun er sjaldgef (2,
27). Einkennin geta lagst 4 naestum hvada likamshluta
sem er. Algengasta form stadbundinnar vodvaspennu-



truflunar er halsvodvaspennutruflun, einnig nefnd
hallinsviri. Um er ad ra@da voovaspasma { hals- og
hofudvoovum sem geta verid sarsaukafullir og leida
til pess a0 halsinn snyst { ymsar 6edlilegar stodur med
eda an hofuoskjalfta (2, 25, 28). Hvarmakrampar lysa
sér med 6sjalfrdidum samdretti ytri augnvodva. Ein-
kennin eru allt fra aukinni blikktidni upp { sarsauka-
fulla lokun augnloka sem leidir til pess ad vidkom-
andi verOur starfrent ner blindur (2). Raddbanda-
krampar valda voOvasamdretti 1 barkakylisvodvun-
um svo ad sjuklingurinn getur illa beitt r6dd sinni
sem verOur ldg og hoktandi. Vodvaspennutruflun {
munni og kjilka lysir sér med vodvasamdrattum {
tungu og nedanverdu andliti og 6sjalfradum hreyf-
ingum sem medal annars geta truflad tal (2). Skriftar-
krampi og ténlistarmannakrampi eru loks demi um
Osjélfrada voovasamdretti { dtlimavodvum allt fra
einum fingri til alls griplimsins og koma yfirleitt ein-
voroungu fram vi0 dkvednar athafnir, svo sem ad
skrifa eda spila 4 hljooferi. Skriftar- og toénlistar-
mannakrampar framkalla almennt ekki verki, til ad-
greiningar fra dreynslubundinni preytu (2, 26). Voova-
spennutruflanir { dtlimum, einkum stadbundin ein-
kenni sem byrja 1 fétleggjum, eru liklegri til pess ad
dreifast og verda altaek (5).

Pegar vodvaspennutruflun kemur fram {1 tveimur
a0legum likamshlutum er talad um geiraskipt ein-
kenni. Dami um petta eru hvarmakrampar dsamt
vodvaspennutruflun { munni og kjalka sem einnig er
nefnd Meiges heilkenni. Komi einkenni fram { tveim-
ur likamshlutum sem ekki eru adlegir nefnist pad
fjolhreiora voovaspennutruflun. Demi um petta er
sambland af hvarmakrompum og skriftarkrompum.
Helftarvoovaspennutruflun visar til pess ad einkenn-
in séu eingdngu bundin vid annan likamshelming og
orsakast ner alltaf af heila- eda manudverka (2, 5,
26).

Altek vodvaspennutruflun kemur fram { bAdum
likamshelmingum, til deemis { 60rum fétleggnum og
bol, eda badum fotleggjum og einhverjum 60rum lik-
amshluta. Altek vodvaspennutruflun getur valdid
verulegri f6tlun (2, 5). Pekktasta heilkennid er sjalf-
sprottin altek vindingsvoovaspennutruflun (Primary
idiopathic generalized torsion dystonia) sem er ztt-
leg. Hin kemur oftast fram { bornum. Altaek vodva-
spennutruflun finnst einnig medal eiturlyfjaneytenda
(21).

Flokkun voovaspennutruflana byggo d erfoagollum —
DYT1-14

Lengi hefur verid vitad ad sumar sjélfsprottnar vodva-
spennutruflanir eru zttlegar. A sidari drum hafa
sameindaerfoarannsoknir stadfest erfoaorsakir fyrir
ymsum heilkennum innan pessa sjukdémaflokks.
Hefur feerst mjog { voxt ad flokkunin byggist 4 pekkt-
um genag6llum (3, 5). Erfdarannsoknir hafa stadsett
litningagalla { faeinum heilkennum og hugsanleg

FRADIGREINAR / VOBVASPENNUTRUFLUN

erfoaseti fyrir slika galla 1 60rum. Nu er vitad a0 erfOa-
gallar valda a0 minnsta kosti 14 mismunandi gerdum
sjalfsprottinna voovaspennutruflana. Auk hefobund-
inna heita eru pau nefnd DYT (dystonia type) 1 til 14
(29, 45). Fyrsti erfoagallinn sem fannst orsakar sjalf-
sprottna vindingsvodvaspennutruflun sem nefnist
eftir pessu flokkunarkerfi DYT 1 (5). Pessi gerd er al-
gengust altekra heilkenna og sjukdémurinn erfist
rikjandi. Erfoagallinn er priggja basa brottfall (GAG
= aminésyran glitamat) tr DYT 1 geninu (9q34) sem
einnig nefnist TOR1A og tjdir préteinid torsin A en
hlutverk pess er ekki vel pekkt. Rannséknir hafa synt
a0 mRNA torsin A préteinsins er tjad { mestum meli
i dépaminergum taugafrumum heilans, einna helst {
pétta hluta sortukjarnans (pars compacta substantia
nigra) (5,29-31). DYT 1 stokkbreytingin er talin vera
til stadar { einum af hverjum 160.000 og er algengust
medal Ashkenazigydinga (22). Sjikdomsmyndin er
mjog mismunandi milli einstaklinga, allt frd mjog litl-
um einkennum upp i verulega fotlun (3, 16, 32). Litill
hluti sjuklinga med demigerd einkenni sjalfsprott-
innar vindingsvodvaspennutruflunar hefur engin merki
um stokkbreytingu { TOR1A geninu sem bendir til
pess ad adrir 6pekktir litningagallar geti valdid svip-
udum einkennum. DYT 2 er vikjandi erfdasjikdom-
ur sem lyst hefur verid { spenskum sigaunum en litn-
ingagalli ekki verid stadsettur. DYT 3 eda vodva-
spennutruflun samhlida Parkinsonheilkenni (Lubag
sjikdémur) er kynbundinn erfdasjukdémur og hefur
litningagalli verid stadsettur & litningi Xq13.1 (33).
DYT 4 er arfgeng rikjandi vodvaspennutruflun sem
veldur raddeinkennum og hefur verid lyst { dstralskri
fjolskyldu (34). DYT 5 er sjukdémur sem svarar lag-
skammta levodopa medferd og hefur bzdi rikjandi
og vikjandi erfOamynstri verid lyst. Sjukdémurinn
kemur fram snemma 4 @vinni og er algengari medal
stilkna. Fundist hefur erfdagalli 4 litningi 14q22.1
sem stjérnar framleioslu & GTP cyclohydrolasa I (35,
36). DYT 6 er rikjandi sjukdémur sem adeins hefur
veri0 lyst 1 einni fjolskyldu og kemur fram { margvis-
legri kliniskri mynd. Erfoagalli hefur verio stadsettur
4 litningi 8p21-q22 (37). DYT 7 er erfdarikjandi sio-
buin hélsvodvaspennutruflun { pyskum fjolskyldum.
Erfoagalli hefur verio stadsettur 4 litningi 18p (38).
DYT 8 eru erfdarikjandi fettu-brettueinkenni (chor-
eoathetosis) sem ekki eru areynslutengd og koma
einungis af og til. Erfoagalli hefur verio stadsettur a
litningi 2q (39). DYT 9 er erfdarikjandi fettu-brettu-
einkenni samhlida stjarfacinkennum (choreoathet-
osis/spasticity, CSE) sem tengjast erfdagalla 4 litningi
1p (40). DYT 10 er hreyfingartengd voOvaspennu-
truflun sem kemur af og til og tengist litningagalla &
litningi 16pl11 (paroxysmal kinesigenic dystonia,
PKD) (41). DYT 11 er erfoarikjandi vodvaspennu-
truflun med voovarykkjum sem byrjar { &sku og vird-
ist lagast vi0 inntoku dfengis. Litningagalla hefur ver-
i0 lyst 4 721 og er um ad reda gen sem stjérnar
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e-sarcoglycani (42). DYT 12 er blanda af voova-
spennutruflun og Parkinsonheilkenni sem erfist rikj-
andi (Rapid onset dystonia parkinsonism, RDP) og
hefur erfoagalli verid stadsettur 4 litningi 19q (43).
DYT 13 er vodvaspennutruflun i fullordnum sem
adallega veldur einkennum { hélsi og handleggjum.
Erfoagalli er stadsettur 4 litningi 1p36 (44). DYT 14
er onnur gerd vodvaspennutruflunar sem svarar
levodépamedferd og hefur litningagalli verid stad-
settur 4 litningi 14q13 (45).

Algengast er ad stadbundin vodvaspennutruflun
komi fram 4 fullordinsarum og hefur meirihluti sjik-
linga sjalfsprottin einkenni. Til eru rannséknir sem
syna a0 allt ad fjéroungur sjuklinga eigi @ttingja med
svipud einkenni sem bendir til pess a0 hugsanlega
megi rekja orsakir stadbundinna vodvaspennutrufl-
ana til erfoagalla 1 rikari meli en 40ur var talio (3, 5,
27).

Lifedlismeinafradi vodvaspennutruflunar

Litid er pekkt um pd taugastjéornunartruflun sem
liggur ad baki vodvaspennuheilkennum pé ymislegt
hafi komio 1 1jés 4 sidustu drum. Morg svadi heilans
virdast koma vid sogu { sjdlfsprottnum heilkennum
en flest bendir til pess ad truflun { djuphnodum sé
meginorsokin. Liklegast er um ad reda ofvirkni {
dépaminvirkum taugafrumum sem leidir til athoml-
unar 4 hemjandi bodum fr4 heilasttku til heilabarkar
(46, 47). Samanlagt hefur petta dhrif 4 sva0i heilans
sem stjérna undirbtiningi og framkvaemd hreyfinga.
Rannsoknir hafa einnig synt fram 4 minnkada homl-
un 4 ymsum svedum hreyfistjérnunarkerfisins, til
demis 1 manu, heilastofni, djiphnodum og hreyfi-
barkarsvedunum, og virdist stjéornun 4 hamlandi
millitaugafrumum fara Ur skordum (46-48). Pessi
homlunarskerding leidir til dedlilega 6flugs vodva-
samdréttar og minnkadrar vodvasamheafingar (48).
Rannsoknir 4 svidi taugabodefna syna ad asetylkolin,
dépamin og GABA (gamma amino butyric acid)
virdast 6ll koma vid sdgu enda geta lyf sem hafa ahrif
4 pessi kerfi, baett einkennin ad nokkru leyti (25). Af-
leidd voodvaspennutruflun virdist oftast orsakast af
skemmdum eda starfstruflun { djiphnodum, sérstak-
lega 1 rdkakjarna (corpus striatum), og/eda heila-
stiku (thalamus) (49).

Synt hefur verid fram 4 ad sjiklingar med vodva-
spennutruflanir eigi erfidara en adrir med ad greina 4
milli skyndreita 1 tima og rtimi. Pessi skyntruflun
virdist vera { réttu hlutfalli vio alvarleika einkenn-
anna (26). Skyntruflanir { likamsparti geta jafnframt
veri0 undanfari vodvaspennutruflunar (24, 25, 50).
Nylegar rannsoknir benda einmitt til pess a0 stad-
bundin voovaspennutruflun geti stafad af roskun 4
afturvirkum skyndreitum og ad breyting 4 hreyfi-
undirbtiningi geti leitt af sér brengladar hreyfingar. A
hinn béginn geti breyttur hreyfiundirbiningur einn-

ig verid afleiding af truflunum { hreyfikerfinu (25, 26,
48). Einnig eru uppi hugmyndir um ad tilfersla 4
nidurrdoun skynjunar {1 heilaberki geeti valdid pvi ad
rong svaedi séu virkjud til hreyfinga (26). Ahrif sjlfs-
skynorvunar sem sjiklingar beita til pess ad bzla
einkennin, stydja pad ad skynhrif geti haft ahrif 4
hreyfikerfid (48). Vodvaspennutruflun er pvi liklega
ekki einvoroungu truflun { framkvaemd og undirbin-
ingi hreyfinga heldur einnig truflun 4 skynhrifum.

Medferd

Lengi vel voru engin vidunandi medferdarirredi vid
vodvaspennutruflunum. I nzr 6llum tilvikum er ver-
10 a0 medhondla einkennin en ekki orsokina (undan-
tekningar eru po sumar gerdir afleiddrar vodva-
spennutruflunar, til deemis { Wilsons sjikd6mi). Med-
ferdin er einstaklingbundin og midar fyrst og fremst
ad pvi ad auka starfsgetu og draga ur verkjum auk
salreens studnings sem er naudsynlegur (4, 28, 46, 50).

Hefobundin lyfjamedferd byggist 4 andkdlinvirk-
um lyfjum (trihexyphenidyl, biperidine), dépamin-
virkum lyfjum (levodopa), dépamin-hémlurum (phe-
nothiazines, haloperidol, tetrabenazine) og GABA-
vidtekja sambherjalyfjum (clonazepam, baclofen)
dsamt ymsum fleiri lyfjum sem hafa verid préfud i
vissum tilvikum (4, 46, 47). Hiskammtameoferd er
arangursrikari og fullordnir pola slika medferd mun
siour en born. Lyfjamedferdinni fylgja miklar auka-
verkanir sem gjarnan leida til pess henni er hett (3,
26).

Adalmedferdartrredid vid stadbundnum ein-
kennum eru innspytingar af boétdlineitri 1 ofvirka
vodva* (Botox®, Dysport®). Petta er fyrsta medferod
vi0 hdlsvodvaspennutruflun, hvarma-, skriftar- og
raddbandakrompum (3, 47). Efninu er sprautad &
tveggja til priggja manada fresti { vodvana { fyrirfram
dkvednum skommtum. Petta dregur talsvert dr ein-
kennum hjd yfir 80% sjuklinga (52). Bétulineitrid
hamlar losun asetylkdlins Ur taugaendanum 4 tauga/
voovamoétum, hindrar vodvasamdratt og dregur
pannig dr voovastyrk. Petta veldur einnig efnafradi-
legri aftaugun og vodvapradirnir ryrna ad einhverju
leyti (26, 47, 51). Komid hafa fram visbendingar um
pad ad medferdin valdi breytingum i djiphnodum,
heilastiku og heilaberki og hugsanlega & fleiri stoo-
um { taugakerfinu en petta parfnast frekari rann-
sékna (52). Skammtasteerd parf ad vera ndkvaem pvi
rétt magn af efninu veldur pvi ad vodvinn missir styrk
en lamast ekki (26, 47, 51). Hj4 sjuklingum med fjol-
hreidra eda alteka truflun eru einkennin oft of tt-
breidd til pess ad hagt sé beita pessari medferd.
peim tilfellum ma po nota eitrid 4 einstaka likams-
hluta samtimis hefdbundinni lyfjameofero (3). Auka-

*  Bétulineitur er framleitt af bakterfunni Clostridium botulinum.
Eitrid sem veldur bétilisma og er stundum tengt vid nidur-
suouvorur er hid 6flugasta sem vitad er um (51).



verkanir botdlinmedferdar eru faar, en moétefna-
myndun kemur fyrir sem gerir medferdina 4hrifa-
lausa. Moétefnamyndun virdist vera hdd skammta-
sterd og pvi er reynt ad notast vid eins ldga skammta
af efninu og kostur er. Til eru nokkrar gerdir bétulin-
eiturs og hagt ad skipta um tegund hverfi ahrifin af
voldum métefnamyndunar (47, 51).

Adur fyrr var skurdmedferd beitt pegar Gnnur
meodferd gagnadist ekki. Adallega var um ad raeda
aftaugun uttauga, vodvafestuskurdi (myectomia),
eda brennsluadgerdir 4 heilastiku (thalamotomy)
e0a bleikhnetti (pallidotomy) (3). Teplega helming-
ur sjuklinga me0 sjélfsprottin einkenni fékk nokkurn
eda verulegan, timabundinn bata af pessum skurdad-
gerdum (46). A sidari drum hafa raférvunaradgerdir
4 djapheilakjornum (deep brain stimulation) rutt sér
til rims sem medferd. Raforvun 4 bleikhnetti (globus
pallidus) hefur gefid géda raun hja sjiklingum med
DYT1 sem svara ekki annarri medferd. I framtidinni
gxtu slikar adgerdir hugsanlega gagnast sjiklingum
med adrar gerdir voOvaspennutruflana (3, 53).

Nokkrar framtidarvonir eru bundnar vid utan-
kipusegulorvun (repeated transcranial magnetic
stimulation) sem midar ad pvi ad draga dr virkni
O6hamladra hreyfitaugabrauta med pvi ad orva heila-
svaedi sem eru virkjud af skynkerfinu. Enn sem kom-
i0 er er pessi medferd 4 tilraunastigi en virdist lofa
g60u (54).

Nidurlag

[ pessari yfirlitsgrein hofum vid leitast vid ad lysa
ymsum gerdum vodvaspennutruflunar og heilkenn-
um peim tengdum, flokkun sjikdémanna, faralds-
fredi peirra og helstu medferdartdrradum. P6tt rann-
soknir 4 sidustu 6ld, einkum pé 4 sidastlionum dra-
tug, hafi storbaett pekkingu okkar 4 pessum sjikd6ém-
um, er enn langt 1 land. Aukin pekking & starfsemi
taugafrumna og hinna ymsu stjérnunarkerfa mio-
taugakerfisins mun an efa leida 1 1jés hverjar frumor-
sakir sjukdéma eins og vodvaspennutruflana eru.
Flokkun pessara sjukdéma er 6fullnegjandi, litio vit-
a0 um faraldsfredi peirra og lyfjamedferd er 6full-
nagjandi. Framfarir hafa ordid i medferd sjiklinga
med stadbundin einkenni og drangur raférvunarad-
gerda 4 bleikhnetti lofar gédu 1 voldum tilvikum.
Margvisleg einkenni pessara sjikdoma benda til pess
a0 orsakir peirra séu mjog margar. Med aukinni
pekkingu & lifedlismeinafredi peirra ma gera rad
fyrir pvi ad ny og hnitmidadri medferdardrradi muni
finnast.

bakkir

Visindasjodur Landspitala styrkti heilpjédarrann-
sokn 4 algengi sjalfsprottinnar vodvaspennutruflunar
4 Islandi sem vard tilefni pessarar greinar.
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