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Fokalis dystoniak

Blepharospasmus
Oromandibularis dystonia

» Meige (Breughel) szindroma
Spasztikus dysphonia

Nyaki dystoniak (torticollis, anterocollis,
laterocollis, retrocollis)

Irasgorcs, ,zenész gorcs”
(Hemifacialis spasmus- csak tunetileg)




Diagnodzis

 Anamneézis ées fizikalis vizsgalat, mert a
diagnodzis elsdsorban klinikal
(masodsorban is!)

 Higgylnk a betegnek vagy figyeljuk
tirelemmel - fogorvosi szindroma.

« Képalkoto vizsgalatok feleslegesek
(kiveve HFS),

e EMG nem Iinformativ




Differencialdiagnozis

» Blepharospasmus esetében a
szemnyitasi apraxia terapiaja ugyanaz,
a myastheniatol valo elkllonités csak
ritkan probléma.

* Nyaki dystonia: elfektdte? Magatol is
elmulhat, amugy sem kezellnk friss (pl.
két hete fennallo) panaszokat.



















Hogyan kezelhetok a fokalis
dystoniak?

Mivel az okot még ma sem tudjuk, csak
tinetileg

Oralis gyogyszerek

Botulin toxin injekcid

MOtét

Egyéb (akupunktura, pszichoterapia stb.)




A fokalis dystoniak kezeléesére hasznalt
gyogyszerek

— Benzodiazepin szarmazekok
» Clonazepam
» Lorazepam
» Diazepam
— Baclofen
— Anticholinerg gyogyszerek
» Trihexyphenidyl
» Benztropine
— Dopamin szintet csokkentd szerek
» Tetrabenazine
» Clozapine




Fokalis dystoniak mutéti kezelese

e Blepharospasmus: myectomia

* Nyaki dystoniak: szelektiv periférias
denervacio
— DBS

 HFS: microvascularis decompresszio




Microvascularis decompresszio




Teflon szal implantatummal valasztjak el a pulzal6 eret az
IdeggyOktol (abrak: Center for Cranial Nerve Disorders, Winnipeg)




Botulin toxin injekcio




Mi a botulizmus?

A botulizmus az anaerob,

Gram pozitiv, sporas
Clostridium Botulinum bakterium
toxinja altal okozott mergezés.




Hogyan fertoz?

Elelmiszerekkel

Kolbaszmérgezés
(botulus =
kolbasz).

1822-ben Justinus
Kerner mar leirta



Tengeri herkentylk

Zoldsegkonzervek




Ritkabban sebbdl
lep a keringésbe




Vagy csecsemok (6 hetes- 6 honapos korban)
peldaul meztdl fert6zodhetnek




Tunetek

Progressziv szimmetrikus izomgyengeseg,
altalaban az agyidegeken kezdddik

Légzesi nehezség (rekesz benulas)
Szajszarazsag

Ptosis
Székrekedés
Vizelet retencio
Hypotenzio

Csecsemoknék a szekrekedés dominal




Biologial fegyver

1346-ban a krimi tatarok pestisben meghaltak
holttesteit dobjak olasz varosokba

Az angolok baranyhimlovel fertdzott takarokat
adnak az indianoknak 1763-ban (ezt a
konkvisztadoroktol tanultak- XV. szazad)

1928-as genfi egyezmeny- a ratifikalok csak
azt irtak ala, hogy elséként nem alkalmaznak
gaz es baktérium fegyvereket

A Il Vilaghaboruban mindenkinek volt
Clostridium Botulinum tenyészete = nyilt
piacl verseny




De hogy lesz ebbdl gyogyszer?
Néha a kényszer nagy felfedezésekhez

Alan Scott




PhD munkahoz keresett olyan

anyagot amivel a szemizmokat
tartosan de reverzibilisen tudja
bénitani

Selyemmajmok szemizmaba
Injektalt pl. bugarotoxint,
abszolut alkoholt és

Botulin A toxint

=W

Emberi kancsalsagot 1981-ben kezelt el6szor.




A botulin toxin hatasmechanizmusa

o Gatolja az acetilkolin felszabadulasat az
axonterminalisokbol

» Blokkolja a periférias kolinerg

transzmissziot a neuromuszkularis
vegkeszuleken

 Ennek eredményeképp dozisfuiggob
Izomgyengeseg alakul ki




ACh felszabadulas

Neuromuszkulari
unctio

Preszinaptiku
vesicula 5]




Nehéz lanc

Diszulfid kb(







A Clostridium Botulinum toxinjai-
melyek hasznalhatok terapiasan?

A termelt toxinok: A, B, C, D, E, F, G
(kisebb kilonbségek az aminosav
szekvenciaban és a nem toxikus
fehérjékben)

eTerapiasan alkalmazzak:

A toxin: Botox (100 E)
Dysport (500 E)

B toxin: Myobloc (Neurobloc)
(5, 10 és 15 ezer E)




Hﬂtuhnum
ToxinTypeA

ﬂBDTL X




A botulin toxin kezelés elonyel

Tartos hatas

A dozis fuggvenyeben kontrollalhato
Reverzibilis

Nincs Iényeges mellékhatas

Immunitas csak kb. 3%-ban alakul ki, az
uj készitmenyekkel meg kisebb
meértékben




A hatas

* Az injekcio utani 2-7 nap alatt alakul ki
 Reverzibilis
* Az izomgyengeseg 3-4 honap alatt megszlnik

A melleékhatasok aitalaban enyhék és atmenetiek

* Helyi izomgyengeseég
* Nyelészavar
e Influenza szer( tlinetek




Javasolt dbzisok

BOTOX

DYSPORT

Blepharospasmus 20-50E
Torticollis 10C-200 E
Hemifacialis spazmus 10-25 E
Irasgorcs 100 E

Spasztikus dysphonia 4 E

100-500 E
50C-1000 E
50-250 E




A botulin toxin alkalmazasanak
klinikal indikaciol

Fokalis dystoniak
Mas akarattol fliggetlen mozgasok (pl. tremorok)

Egyéb indikaciok (pl. achalasia, fejfajasok,
hyperhydrosis, kozmetikal alkalmazas)

Spaszticitas (CP, SM, trauma stb.)

Inkabb az a kerdés, hogy mire nem hasznalhatd?




il S
b

Veneziano: Lucrezia Borgia

Magyarorszagon 23 éve hasznaljuk, jelenleg 10 centrumban
Standard kerdés: Minek megy magat mergeztetni Pestre?



