




Focalis dystoniFocalis dystoniáák k 

Csala Béla,  Tasnádi Emese

2005.11.18



Dystonia is a syndrome of sustained muscle 
contractions, frequently causing twisting and 
repetitive movements or abnormal postures.

Ad Hoc Committee of the Dystonia Medical
Research Foundation, 1984



DYSTONIA
- Történet -

• Gowers 1893 – tetanoid chorea
• Destarac 1901- Láb-tic és járásgörcs
• Ramsay Hunt 1908 – tic spasmus
• Schwalbe 1908, Ziehen 1911
• Oppenheim 1911- Dystonia
• Herz 1944  - film analysis
• Marsden 1976



Akaratlan hyperkinesisek 

• Chorea: gyors, folyamatos, nem repetitiv jelleg�

• Ballismus: a chorea egyik formája, nagy amlitúdó, 
proximális túlsúly

• Myoclonus: villámszer� , nem ritmikus, nem 
csavaró, gyakran synchron

• Tic: kordinált complex mozgásmintázat, 
akaratlagosan elnyomható, nem folymatos

• Dystonia: csavaró, vagy tónusos, lehet repetitiv, 
sensoros trükkök



DYSTONIA
- Fiziológiai jellemz� k- EMG -

• Elhúzódó burstök – tónusos, fázisos
• Antagonista izmok kokontrakciója
• „overflow
• Csökkent reciprok gátlás

Focalis dystonia – Referátum, 2005.11.15











DYSTONIA
- Osztályozás I. -

A. PRIMER DYSTONIA

- Idiopathias torsios dystonia
- DOPA érzékeny dystonia
- Idiopathias feln� ttkori focalis dystonia



DYSTONIA
- Osztályozás I. -

B. SECUNDER DYSTONIA
- Dystonia hereditaer kórképekben

Wilson-kór, Huntington-chorea, Hallervorden-Spatz 
betegség, stb.

- Dystonia ismert, küls� tényez�
következményeként
perinatalis agyi hypoxia, Kern-icterus, posttraumás 
agykárosodás, encephalitis, agyi vascularis történés, 
agytumor, SM, mérgezések



DYSTONIA
- Osztályozás II. -

Életkor szerint

A. Infantilis (2 éves kor el� tt)

B. Gyermekkori (2-12 éves korban)

C. Juvenilis(13-20 éves korban)

D. Feln� ttkori (30 év felett)



DYSTONIA
- Osztályozás III. -

Érintett testtájak szerint

A. Focalis dystonia(egy testrész)

B. Segmentalis dystonia(két v. több szomszédos testrész)

C. Multifocalis dystonia(két v. több nem szomszédos testrész)

D. Generalizált dystonia(a törzs és legalább még két testrész)



FOCALIS DYSTONIA

1. Blepharospasmus

2. Oromandibularis – lingualis – pharingealis dystonia
3. Spasticus dysphonia

4. Torticollis

5. Foglalkozási görcs

6. Láb dystonia



BLEPHAROSPASMUS I.
Definíció:Kétoldali szemhéjzárás intermittállóan vagy 

tartósan, melynek következményeként 
jelent� s funkcionális látáscsökkenés alakul ki.

Patofiziológia:m. orbicularis oculi



BLEPHAROSPASMUS II.

Tünetek:- korai jel: szemhéj irritáció és diszkomfort 
érzés, „szemégés”

- mindkét szem érintettsége

- fényérzékenység

- a szemhéj nyitási nehezítettsége

- geste: beszélgetés, éneklés, ásítás, rágás,
szájnyitás, vibráció

- provokál: villódzó fény (TV, disco), er� s
napfény, stressz, szorongás, járás



BLEPHAROSPASMUS III.

Blepharokoilysis:apraxia of eyelid opening

- mindkét szem érintettsége

- fényérzékenység

- a szemhéj nyitási nehezítettsége
- nincs m.orbicularis oculi kontrakció

- a szemöldök felfelé húzódik

- provokál: villódzó fény (TV, disco), er� s
napfény, stressz, szorongás, járás



OROMANDIBULARIS DYSTONIA

• Grimasz � Mandibularis dystonia
• Trismus
• Bruxismus
• Nyelvöltés � Lingualis dystonia(beszéd, evés alatt)

• Orrszívás
• Ajakbiggyesztés

Meige sy. = Blepharospasmus + Oromandibularis dystonia

Definíció: Az arc alsó részének, a szájnak, az állkapocs 
izomzatnak, rágóizületeknek akaratlan 
összehúzódása, mozgása



PHARINGEALIS DYSTONIA

• Dysarthria / dysphonia

• Dysphagia

• Nyál összegy� lése a szájban

• Akciós forma: beszédzavar, dadogás



LARINGEALIS DYSTONIA / DYSPHONIA SPASTICA

Típusai:1.) Adductor típusú (gyakoribb)

- hangszalagok hyperaddukciója
- fulladó, er� ltetett, staccato, elfojtott hang
- hirtelen kezdet és vég

2.) Abductor típusú
- m. cricoarytenoideus post. spaszticitása
- légzési, er� ltetett hang átmegy suttogóvá, aphoniássá
- nevetés, sírás, köhögés nem érintett

/Ad 1.) 2.): Társulhat – dystonias hangtremor; fej-, nyak dystonia/

Definíció:Rendellenes hangszalag mozgásból adódó
elégtelen hangképzés és helytelen beszéd



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA I.

Típusai: Torticollis Laterocollis

Anterocollis Retrocollis

Definíció: A nyakizmok kóros feszülése következtében a 
fej helyzetének megváltozása, mely a váll 
emelésével is járhat



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA II.
Rotatoros Torticollis

contralat. m. 
sternocleidomastoideus

ipsilat. m. splenius
capitis



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA II.
Anterocollis

mko. m. 
sternocleidomastoideus

mko. mm. Scalenii

m. submentalis



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA II.
Laterocollis

ipsilat. m. 
sternocleidomastoideus

ipsilat. m. trapesius

ipsilat. m. splenius
capitis



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA II.
Retrocollis

mko. m. semispinalis
capitis

mko. m. trapesius

mko. m. splenius capitis



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA III.

Tünetek I.:

- Leggyakrabban a 4.-5. évtizedben jelentkezik (� >� )

- prevalencia cc.11/100 000

- Lassú, görcsös, kínzó benyomást kelt� mozgás

- Fej néhány sec. alatt elfordul és/vagy billen

- 4-5 év alatt a fej torziós kényszerhelyzetben rögzül

- Kísérheti: - vállemelés / vállejtés
- dystoniás fejtremor
- nyak-, vállizmok fájdalma



CERVICALIS DYSTONIA / TORTICOLLIS SPASTICA IV.

Tünetek II.:
- Geste: pl. az áll megemelése

- Szöv� dmény:
részvev� izmok hypertrophiaja
nyaki gerinc degeneratív arthrosisa

- Provokálhat: sétálás, futás, táncolás



Focalis dystonia – Referátum, 2005.11.15

TWSTRS – Toronto Western Spasmodic
Torticollis Scale



FELADATSPEFIKUS DYSTONIÁK I.

ÍRÁSGÖRCS:
- Toll kézbevételekor indul: er� s tollszorítás
- Ujjak hyperextensioja
- Kéz hyperextendált / -flektált
- Kíséri még: er� s supinatio / pronatio
- Társulhat: felkar és váll dystoniája; tremor
- Fájdalmas
- Írás: villanásszer� , szaggatott
- Másik kézre is „átterjedhet”
- Diff. dg.: Carpalis alagút szindróma



FELADATSPEFIKUS DYSTONIÁK II.

FOGLALKOZÁSI DYSTONIÁK:
/Muzsikusok, fej� k, cipészek, sportolók, varrón� k, stb.

- Rendszerint fájdalommal, a kordinált mozgások zavarával 
jelentkezik –
Csak  a speciális feladat kapcsán észlelhet�

ó





DYSTONIA
- Diagnózis -

• Anamnesis

• Tünetek

• EMG

• Koponya MR

Focalis dystonia – Referátum, 2005.11.15



DYSTONIA
- Differenciál diagnózis I. -

„HYPERKINESSEL JÁRÓ MOZGÁSZAVAROK”

BLEPHAROSPASMUS:conjunctivitis (idegentest, allergia), sicca
szindróma, ptosis (n. III., MG, Horner-triász)

OROMANDIBULARIS DYSTONIA: Hunthington-chorea, tic

DYSPHONIA SPASTICA: gége, hangszalagok strukturális problémái 
(F.O.G.), MG, motoneuron betegségek, cerebelláris betegségek, M. Parkinson

IRÁSGÖRCS: tenosynovitis, carpal tunnel szindróma, M. Parkinson, 
tremorok

TORTICOLLIS SPASTICA: non-dystonias torticollis-ok



DYSTONIA
- Differenciál diagnózis II. -

„NON-DYSTONIAS TORTICOLLIS-OK”

A.) VELESZÜLETETT FORMÁK:

- A nyaki izmok hiánya vagy bevérzés utáni fibrosis 
(szülési sérülés)

- A gerinc cervicalis szakaszának malformatioja / 
nyaki gerinc fejl. rendellenességei

- Központi idegrendszeri malformatio
- Congenitalis torticollis



DYSTONIA
- Differenciál diagnózis III. -
„NON-DYSTONIAS TORTICOLLIS-OK” (folyt.)

B.) SZERZETT FORMÁK:
- Atlanto-axialis dislocatio (subluxatio)
- Cervicalis musculosceletalis abnormalitás
- Infekciók: nasopharingealis, cervicalis osteomyelitis
- Neurológiai betegségek: hátsó scala tumorok, cervicalis 

gerincvel� laesio (tumor, syringomyelia), n. VIII. és n. XI. 
laesio (vascularis kompresszió, tumorok), n. IV. bénulás 
utáni kompenzációs fejtartás

- Egyéb: ocularis torticollis (diplopia, nystagmus, spasmus 
mutans), vestibularis torticollis, Sandifer-szindróma 
(csecsem� kben GER+torticollis), pszichogén



DYSTONIA
- Terápia I. -

KURATÍV TERÁPIA NINCS

• Spasmus, fájdalom csökkentése
• Abnormális mozgások csökkentése
• Kontraktúra kezelése
• Funkcionalitás javítása
• Mellékhatások minimalizálása
• Gondozás



DYSTONIA
- Terápia II. -

1.) Gyógyszeres terápia:- Anticholinerg szerek (TRIHEXYPHENIDYL , ETHOPROPAZIN, BENZTROPIN, ORPHENADRIN)

- Relaxánsok(LORAZEPAM, DIAZEPAM, CYCLOBENZAPRINE, CHLODIAZEDOXID)

- Antiepileptikumok(CARBAMAZEPIN, VALPROAT, PRIMIDON)

- Dopamin-antagonisták(TIAPRIDAL, HALOPERIDOL, PIMOZID)

- Dopamin-agonisták(BROMOCRIPTIN, LISURIDE)

- Dopamin(gyermekkori Dopamin szenzitív dystonia)

2.) Sebészi terápia:- Thalamotomia

- Mély agyi stimuláció(generalizált dystonia)

3.) Botulin toxin (BOTOX) terápia

4.) Adjuváns terápia:- kontraktúrák kezelése
- rögzít� k („brace”-ek)


