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Úvod

Defi nice dystonie
Dystonie je mimovolní, trvalá svalová kon-

trakce jednotlivých svalů nebo svalových sku-

pin, která uvádí končetiny nebo jiné části těla 

do abnormálního nedobrovolného postave-

ní. Dystonické pohyby a držení jsou pomalé, 

kroutivé tonické stahy měnlivé intenzity, ob-

vykle se aktivující pohybem (Hallett, 2008; Klein 

a Ozelius, 2002).

Klasifi kace dystonií

1. podle příčiny

a) primární (idiopatická): dystonie je jedi-

ným a dominujícím příznakem (např. 

pri mární generalizovaná dystonie DYT 1 

pozitivní)

b) dystonie plus syndrom: dystonie je ve-

doucím příznakem, je doprovázená další 

poruchou mimovolní hybnosti (např. myo-

klonická dystonie DYT 11)

c) heredodegenerativní dystonie: dystonie je 

dominujícím příznakem doprovázená dalším 

patologickým neurologickým nálezem 

v rámci heredodegenerativních onemocnění 

(např. Wilsonova nemoc, meta chromatická 

dystrofie, Leighova nemoc, Huntingtonova 

chorea)

d) sekundární dystonie: dystonie je příznakem 

u jiných neurologických onemocnění (např. 

dystonie v rámci parkinsonizmu, postnatální 

encefalopatie, postinfekční, posttraumatická, 

nádory, roztroušená skleróza, psychogenní 

dystonie)

e) paroxyzmální dystonie: dystonie se obje-

vuje jen krátkodobě při jinak normálním 

neurologickém nálezu. Etiologie je různá 

(např. primární i sekundární, paroxyzmální 

kinezigenní dystonie, psychogenní dys-

tonie aj.)

2. podle věku rozvoje dystonie

a) s časným začátkem (do 20 let věku, často 

začíná na dolní nebo horní končetině a šíří 

se na trup)

b) s pozdním začátkem (po 20. roce života, 

většinou manifestace v krční oblasti s šířením 

do kraniální oblasti a horní končetiny)

3. podle distribuce

a) fokální – postižení jedné svalové skupiny 

(např. cervikální dystonie, blefarospazmus, 

grafospazmus, spazmodická dystonie aj.)

b) segmentální – postižení dvou a více na 

se be navazujících oblastí (např. postižení 

celé končetiny a přilehlé části trupu, 

příkladem segmentální dystonie posti-

hující obličejové svalstvo je Siccard-Meige 

syndrom)

c) multifokální – postižení více svalových sku-

pin, které nejsou přímo spojeny (dystonie 

postihuje např. horní i dolní končetinu)
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d) generalizované – postižení prakticky celého 

těla (dystonie postihuje celý trup, dále dolní 

končetiny, často horní končetiny)

e) hemidystonie (postižení jedné poloviny těla) 

(Albanese et al., 2006; Hallett, 2008; Kartha, 

2006)

Diagnostika dystonií
V diagnostice dystonií se především řídí-

me typickou anamnézou a klinickým obrazem. 

Pomocná vyšetření slouží spíše k odlišení se-

kundárních forem dystonie. Neurofyziologická 
vyšetření nejsou rutinně používána k diagnos-

tice nebo klasifikaci dystonií, i když mohou 

napomoci k odlišení vedoucích svalů dystonie 

a k přesnějšímu zacílení léčby botulotoxinem. 

Dle evropských doporučení zobrazovací vy-

šetření (především MRI, pokud není k dispozici 

pak CT mozku) jsou normální u primárních 

forem dystonií, nejsou tedy nutná u dospě-

lých pacientů při typickém obrazu primár-

ní dystonie (Albanese et al., 2006). V běžné 

klinické praxi je ovšem převládající přístup 

MRI mozku provést k vyloučení diagnóz, kte-

ré mohou dystonii způsobit strukturální lézí 

mozku (talamus, mozkový kmen, zadní jáma) 

a míchy – nádory, arteriovenózní malforma-

ce, roztroušená skleróza, další autoimunitní 

onemocnění, antifosfolipidový syndrom, hy-

poparatyroidizmus aj. U dětských pacientů je 

MRI mozku rozhodně indikováno k vyloučení 

strukturálních změn (viz výše).

Genetika dystonií
V posledních letech je patrný výrazný 

nárůst znalostí ohledně genetiky dystonií 

(Kaňovský, Gaillyová a Bareš, 2003; Schwarz 

a Bressman, 2009). Je známo 14 genů půso-

bících dystonii. Z praktického hlediska se do-

poručuje u mladších pacientů s rozvojem pří-

znaků do 30 let věku vyšetření DYT 1 genu pro 

primární generalizovanou dystonii. U pacientů 

s myoklonem končetin a krku doprovázené 

dystonií lze vyšetřit DYT 11, u pacientů odpo-

vídajících na levodopu DYT 5 (levodopa res-

ponzivní dystonie). Na DYT 5 je nutné myslet 

vždy na dystonie s rozvojem do 30 let, zvláště 

pokud počátek dystonických příznaků byl lo-

kalizován na končetině. Každopádně u každé-

ho pacienta s časným rozvojem dystonických 

projevů je indikováno nasazení levodopy. Dále 

odkazuji na příslušnou literaturu (např. www.

geneclinics.org).

Léčba dystonií (viz algoritmus léčby)

1. Konzervativní léčba

a) Botulotoxin
Botulotoxin A je používán k léčbě dystonií, 

především fokálních dystonií (blefarospazmu, 

cer vikální dystonie, grafospazmu, dalších při-

držených dystonií včetně spastické dystonie) 

(Bareš, Kaňovský a Muchová, 2002; Bareš et al., 

2007; Kaňovský et al., 1996). Jeho účinnost by-

la prokázána řadou klinických studií a je dnes 

považován za lék první volby v léčbě fokálních 

dystonií (Albanese et al., 2006; Simpson et al., 

2008; Wissel et al., 2001). Nyní je k dispozici i bo-

tulotoxin B, jehož použití je vhodné při přítom-

nosti protilátek proti botulotoxinu A s projevem 

sekundární neodpovídavosti na botulotoxin A. 

Léčba botulotoxinem je léčbou symptomatic-

kou, i když se spekuluje o možném centrálním 

působení (Kaňovský et al., 1997; Kaňovský et al., 

1999; Kaňovský et al., 2003). Léčba je dlouho-

dobá, nutno opakovat v časových intervalech 

mezi 3–6 měsíci. Nejčastější vedlejší účinky jsou 

slabost (např. krčního svalstva), bolest v místě 

aplikace, suchost v ústech, vzácněji diplopie 

(např. při blefarospazmu). Vegetativní vedlejší 

účinky jsou častěji přítomny při použití botu-

lotoxinu B. Vedlejší účinky jsou přechodného 

charakteru a nezanechávají trvalé následky. Při 

plánování a aplikaci botulotoxinu je třeba si uvě-

domit následující body:

 žádné rigidní schéma, vždy vysoce indi-

viduální přístup

 rozdíly v míře postižení a lokalizaci dysto-

nické aktivity

 správně identifikovat dystonické svaly 

a stanovit rozsah dystonického postižení

 správně určit dávku – co nejnižší možnou, 

ale již účinnou dávku botulotoxinu

 vyhnout se vedlejším účinkům

 určit svaly s kompenzatorní aktivitou a vy-

hnout se jejich aplikaci

 podávat v nejméně tříměsíčních intervalech 

mezi aplikacemi (snížení rizika rozvoje imu-

norezistence)

Graf 1. Algoritmus léčby generalizovaných a fokálních dystonických syndromů. (Upraveno podle Comella 

CL. General management approach to dystonia. In Hallett M. and Poewe W. (eds.): Therapeutics of Par-

kinson´s disease and other movement disorders, 2008: 127–226) 
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 vyhnout se tzv. „booster injections“, tzn. 

injekcím mezi jednotlivými aplikačními 

návštěvami (vedou k výraznému zvýšení 

rizika rozvoje sekundární neodpovídavosti 

na botulotoxin)

b) Anticholinergika
U pacientů se segmentální a generalizova-

nou dystonií lze nasadit trihexyfenidyl, který 

může zmírnit jejich příznaky (Jankovic, 2006). 

Je třeba nasazovat pomalu, do maximální dáv-

ky 12–15 mg trihexyfenidylu denně rozděle-

né do tří dávek. Při vyšších dávkách se častěji 

projevují vedlejší účinky – ospalost, suchost 

v ústech, zmatenost, poruchy paměti. Je nut-

né mít na zřeteli, že náhlé vysazení tohoto 

přípravku může vést k rozvoji neuroleptického 

maligního syndromu. Jeho účinnost, stejně 

jako účinnost jiných anticholinergik ovšem 

doposud nebyla prokázána dvojitě slepými 

studiemi, ale u generalizovaných dystonií 

se považují za efektní.

c) Antiepileptika
Nejsou přesvědčivá data o pozitivním účinku 

různých antiepileptik (karbamazepin, valproát) 

v léčbě dystonií. Jejich použití v současné době 

nelze doporučit (Albanese et al., 2006).

d) Antidopaminergní léky
Tetrabenazin je někdy užíván v léčbě tardiv-

ní dystonie (Kenney, Hunter a Jankovic, 2007), 

ovšem nejsou k dispozici příslušné studie pro-

kazující jeho pozitivní působení, stejně jako pro 

jiné antidopaminergní preparáty (haloperidol, 

pimozid, klozapin).

e) Dopaminergní léky
Levodopa je lékem volby dopa-respon-

zivní dystonie (DYT 5). Účinné dávky levo-

dopy jsou nízké ve srovnání s dávkami po-

užívanými v léčbě Parkinsonovy nemoci 

(Adam a Jankovic, 2007; Albanese et al., 2006; 

Jankovic, 2006). Nejsou přesvědčivé důka-

zy pro indikaci levodopy v léčbě jiných typů 

dystonií.

f) Další léky
Kanabinoidy, alkohol, lidokain, tizanidin, 

L-tryptofan či další léky byly s neúspěchem 

zkoušeny v léčbě dystonií. V současné době 

se nepoužívají (Albanese et al., 2006). U části 

pacientů je účinný baklofen podávaný perorálně 

či amantadin. V případě, že není odpovídavost 

na anticholinergika, lze zvážit podání benzodia-

zepinů, např. klonazepamu.

2. Neurochirurgická léčba

a) Hluboká mozková stimulace 
(Deep Brain Stimulation, DBS)

Dlouhodobá stimulace vnitřní části globus 

pallidus nebo stimulace ventrolaterální části 

talamu jsou úspěšné v léčbě primárních i se-

kundárních dystonií. Obecně se uvádí, že úči-

nek DBS na primární dystonie je vyšší (zlepšení 

o 40–90 %), než na dystonie sekundární (Adam 

a Jankovic, 2007; Albanese, et al., 2006; Simpson 

et al., 2008). Blíže o DBS v dalším článku tohoto 

čísla časopisu.

b) Selektivní periferní denervace a myektomie
Selektivní periferní denervace (samostatně 

nebo v kombinaci s myektomií) se může použít 

čistě v indikaci cervikální dystonie v případě sel-

hání terapie botulotoxinem. V současné době 

se používá spíše výjimečně (Adam a Jankovic, 

2007; Albanese et al., 2006).

c) Radiofrekvenční léze
Pro vysoké riziko vedlejších účinků bilaterální 

pallidotomie, která se používala dříve, se v sou-

časnosti jednoznačně dává přednost hluboké 

mozkové stimulaci (Albanese et al., 2006).

d) Intratekální podávání baklofenu
U pacientů s těžkou generalizovanou dys-

tonií (především sekundární) lze využít intra-

tekálního podávání baklofenu, zejména pokud 

je dystonie doprovázena těžkou spasticitou. 

Podávání baklofenu intratekálně je doprovázeno 

vysokým procentem vedlejších účinků a potížím 

spojeným s dlouhodobým užíváním aplikačního 

zařízení (Albanese et al., 2006).

e) Vzácné či obsolentní postupy
Intradurální přední cervikální rizotomie byla 

nejčastější metodou před zavedením selektivní 

periferní denervace. Tento přístup byl zatížen 

vysokým rizikem vedlejších účinků a následků 

a dnes není doporučován. Podobně je dnes 

opuštěna mikrovaskulární dekomprese nervus 

accessorius, dříve používaná k ovlivnění cervi-

kální dystonie (Albanese et al., 2006; Simpson 

et al., 2008).

f) Podpůrná léčba, rehabilitace
Důležitou součástí léčby dystonie je aktivní 

pátrání po přítomnosti deprese s nasazením 

příslušné antidepresivní léčby. Fyzioterapie, pří-

padně ortopedické pomůcky, které lze využít 

např. k vyvolání senzorického tiku přítomného 

u pacientů s dystonickými syndromy, mohou 

pacientům zlepšit jejich celkový klinický stav 

(Kaňovský a Hekerlová, 1997).

g) Další přístupy
Vzhledem ke komplexitě dystonických syn-

dromů a individuálnímu přístupu k jejich léčbě 

se zkouší další možné přístupy jako imobilizační 

léčba, ochlazení příslušné končetiny či ovlivnění 

stupně dystonie technikou repetitivní transkra-

niální magnetické stimulace (rTMS) (Murase et 

al., 2005; Priori et al., 2001).

Závěr
Po mnohá desetiletí léčebný oříšek, dys-

tonie, se stává léčitelným stavem, který lze 

potlačit několika přístupy. U fokálních dystonií 

jasně dominuje lokální podávání botulotoxinu, 

u generalizovaných forem je možné v indiko-

vaných případech použít hlubokou mozkovou 

stimulaci vnitřního pallida nebo ventrolaterál-

ního talamu. U pacientů s levodopa responziv-

ní dystonií docílíme kompenzace stavu chro-

nickým podáváním levodopy. Podpůrná léčba 

zahrnuje léčbu deprese, léčbu bolesti; vhodně 

zvolená rehabilitace umožňuje zlepšení fyzic-

ké kondice postižených pacientů a uvolnění 

dystonických svalů (Adam a Jankovic, 2007; 

Jankovic, 2006).

Podpořeno Výzkumným záměrem 

Ministerstva školství MSM0021622404.
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prof. MUDr. Martin Bareš, Ph.D. 

I. neurologická klinika LF MU 

a FN u sv. Anny 

Pekařská 53, 656 91 Brno

martin.bares@fnusa.cz

Slovenská neurologická spoločnosť, Jesseniova lekárska fakulta a Martinská fakultná nemocnica, Spolok lekárov v Martine,
2. neurologická klinika LF UK a FN v Bratislave, Neurologická klinika LF UP a FN v Olomouci, Neurologická klinika JLF UK a MFN v Martine

Vás pozývajú na

XXV. zjazd slovenských a českých mladých neurológov
VII. martinské neuroimunologické dni

XII. obnovené moravsko-slovenské dni neurológov
 

Martin  •  18. – 20. 3. 2010
 

Témy:

Neuroimunológia  •  Cerebrovaskulárne ochorenia  •  Neurodegeneratívne ochorenia  •  Varia

Zjazdový poplatok: 20 € (na mieste)

Miesto konania: Aula Jesseniovej lekárskej fakulty, 
                             Malá hora, Martin

Postgraduálny kurz: Neurosonológia v teórii a praxi

Garant kurzu: Doc. MUDr. David Školoudík, PhD.
 
Čestné predsedníctvo 
Prof. MUDr. Daniel Bartko, DrSc. – zakladateľ tradície spoločných 
                                                                     pracovných stretnutí mladých slovenských 
                                                                     a českých neurológov 
Doc. MUDr. Ján Benetin, CSc. – predseda SNS
Doc. MUDr. Otakar Keller, CSc. – predseda ČNS
Doc. MUDr. Dušan Mištuna, PhD. – dekan JLF UK
Doc. MUDr. Julián Hamžík, PhD. – riaditeľ MFN
Prof. MUDr. Peter Turčáni, PhD. – hlavný odborník pre neurológiu MZ 
Prof. MUDr. Peter Kukumberg, PhD. – prednosta 2. neurologickej kliniky LF UK
Prof. MUDr. Petr Kaňovský, CSc. – prednosta Neurologickej kliniky LF UP
Prof. MUDr. Egon Kurča, PhD. – prednosta Neurologickej kliniky JLF UK 

Organizačný výbor 
Prof. MUDr. Michal Drobný, DrSc.
Doc. MUDr. Božena, Piťhová, CSc.
Doc. MUDr. Roman Herzig, PhD.
MUDr. David Doležil, PhD.
MUDr. Jozef Michalik
MUDr. Vladimír Nosáľ, PhD. 
MUDr. Štefan Sivák, PhD.
MUDr. Ema Kantorová
MUDr. Monika Turčanová Koprušáková, PhD.

ORGANIZAČNÉ PRIPOMIENKY
Termín uzávierky prihlášok: 31. 1. 2010
Rokovací jazyk: slovenský, český, anglický
Prednášky pozvaných lektorov: 20 minút + 10 minút diskusia
Ostatné prednášky: 10 minút + 5 minút diskusia
Technické zabezpečenie: dataprojektor, iné požiadavky špecifikovať v prihláške
Postgraduálny kurz: bez obmedzenia počtu záujemcov
Ubytovanie:  Hotel Grandis**** (www.grandis.sk); Hotel Turiec**** (www.hotelturiec.sk);
Hotel Victoria**** (www.hotelvictoria.sk);  Penzión Kaštieľ Záturčie*** (www.uby.sk); 
Hotel Bystrička*** (www.infoturiec.sk); Penzión Brilant*** (www.penzionbrilant.sk); 
Penzión Julianin Dvor Vrútky** (www.travelguide.sk); Penzión Čierna pani (www.penzion-
cierna-pani.sk); Penzión Linda Vrútky (www.travelguide.sk)

Záväzná prihláška
(Prosíme poslať poštou alebo e-mailom do 31. 1. 2010)

Titul, meno a priezvisko:

Adresa pracoviska:

Telefón/Fax: Účasť:                pasívna                 aktívna

Autori:

Názov príspevku:

Pracovisko:

Abstrakt prosíme zaslať elektronicky na adresu: vnosal@gmail.com


