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 Pääkirjoitus
 
 Dystoniat ovat ryhmä keskushermoston sairauksia, joita luonnehtii tahdonalaisten lihasten toiminta ilman tahdonalaista kontrollia. Tästä syntyy epänormaaleja pään, vartalon tai raajojen liikkeitä ja asentoja. Dystoniat jaetaan usein anatomisen sijaintinsa perusteella yleistyneisiin, multifokaalisiin, segmentaalisiin, hemidystoniaan ja fokaalisiin, joita ovat esimerkiksi torticollis, blefarospasmi, kirjoituskramppi ja dystoninen 
dysphonia (Fahn 1988). Kliinisessä käytännössä ne jaetaan usein idiopaattiseen (ei tunnettua syytä) eli primaariseen, joka voi olla joko sporadinen tai familiaarinen, ja symptomaattiseen eli sekundaariseen 
dystoniaan (tunnettu syy). Suurin osa yleistyneistä ja segmentaalisista dystonioista on idiopaattisia muotoja, jotka ovat usein periytyviä. Sekundaarisen dystonian syynä voi olla isojen aivojen tyvitumakkeita vaurioittava sairaus, esimerkiksi virusenkefaliitti, aivoinfarkti, aivotuumori, pään trauma, neurodegeneratiivinen sairaus (esimerkiksi Fahrin, Hallenvorden-Spatzin, Huntingtonin ja Leighin taudit, seroidi lipofuskinoosi, ataxia teleangiectasia, eräät lipidoosit), tai anoksia, hiilimonoksidi-, metanoli- ja syanidimyrkytys sekä eräät lääkkeet (Calne ja Lang 1988). Eräissä tapauksissa torticollis on liittynyt niskan vammaan.
 
 Spastinen tai spasmodinen torticollis on dystonioista tavallisin (Duane 1988). 
Kyseessä on yleensä 20-55 vuoden iässä ilmaantuva tahaton ja toistuva pään kääntyminen sivulle, harvemmin taakse tai eteen. Kääntymiseen voi liittyä nykimistä, ja tila on usein kivulias. Vaikeissa tapauksissa pää voi olla pysyvästi kääntyneenä. Oireisto tavallisesti pahenee vuosien kuluessa ja johtaa päännyökkääjälihaksen hypertrofiaan. Toisaalta se voi myös hävitä itsestään ja ilmaantua vuosien kuluessa uudelleen. Noin 10 %:lle potilaista kehittyy yleistynyt dystonia. Häiriöpaikan tarkempaa sijaintia ja 
biokemiallisia muutoksia ei juuri tunneta.
 
 Useimmat lääkärit ovat tavanneet lääkkeiden, esimerkiksi tietyyliperatsiinin, aiheuttaman äkillisen torticolliksen, jonka antikolinergi dramaattisesti poistaa. Idiopaattisessa torticolliksessa antikolinergien apu on vähemmän dramaattinen, joskin ne auttavat suurina annoksina osaa (n. 40 %) potilaista. 
Hoito sopii parhaiten nuorille, jotka sietävät antikolinergeja paremmin kuin vanhemmat. Vaste on sitä parempi, mitä varhaisemmassa taudin vaiheessa hoito aloitetaan (Fahn 1988). Vaikka dopamiinireseptoreja salpaavat lääkkeet (antagonistit) voivat aiheuttaa torticolliskohtauksia, eivät dopamiinireseptoreja kiihottavat lääkkeet (agonistit), esimerkiksi bromokriptiini, auta kuin korkeintaan pientä osaa potilaista (Teräväinen ym. 1988). Muiden dopaminomimeettien, esimerkiksi amfetamiinin, apomorfiinin, amantadiinin ja levodopan, vaste on samanlainen; osalla oire pahenee, osalla pysyy ennallaan ja vain osa potilaista hyötyy hoidosta. Lisäksi eri potilaat voivat hyötyä täysin vastakkaisesti vaikuttavista lääkkeistä. Osa saa apua dopamiiniagonisteista ja osa dopamiiniantagonisteista. Epäselektiiviset beetasalpaajat, antiepileptit, sentraalisesti vaikuttavat lihasrelaksantit tai bentsodiatsepiinijohdokset auttavat kukin osaa potilaista. Myös tetrabenatsiini ja sen yhdistäminen antikolinergihoitoon voi auttaa, mutta sivuvaikutukset ovat tavallisia (Jankovic ja Orman 1988). Torticolliksen hoidossa käytettäville lääkkeille onkin yhteistä, että niiden vaikutus on ennalta arvaamaton. Lääkehoito on siten epäkiitollista ja usein epäonnistuu. Monesti yritetään lääkettä toisen perään toivoen saatavan apua, kunnes sekä potilas että lääkäri kyllästyvät.
 
 Kirurginen hoito (Kits van Waveren 1982) auttaa vain osaa potilaista eikä näitäkään useimmiten pysyvästi. Talamusleesio (talamotomia) on tehtävä molemminpuolisesti, ja osa potilaista saa tällöin dysartrian. Päännyökkääjälihaksen katkaisuista (myotomia) ei yleensä ole hyötyä. Paras kirurginen hoito on ylempien servikaalijuurien katkaisu (Bertrand ja 
Molina-Negro 1988), mutta tästä seuraa osalle potilaista pysyviä kaularangan virheasentoja.
 
 Uutta toivoa herättävät viimeaikaiset raportit botulinumtoksiinin käytöstä torticolliksen hoidossa (Tsui ym. 1985, 1986, 1988, ks. myös Sotaniemi tässä numerossa). Clostridium botulinum -bakteeri tuottaa antigeenisesti erilaisia toksiineja. Näistä A-tyyppi on suhteellisen helppo eristää, ja sen ominaisuudet ja vaikutukset ovat parhaiten luonnehditut (Simpson 1981). Se aiheuttaa lihashalvauksen sitoutumalla pysyvästi hermopäätteeseen ja estämällä asetyylikoliinin vapautumisen todennäköisesti kalsiumpumpun toimintaa häiritsemällä. Itse hermo ja lihas eivät menetä sähköistä ärsyyntyvyyttään, vain hermoimpulssin siirto estyy. Tämä kemiallinen denervaatio johtaa lihasatrofiaan, mikäli denervaatio on täydellinen ja pitkäkestoinen. Tämän toksiinin käytön uranuurtaja kliinisessä lääketieteessä on ollut Alan B. Scott, joka on huomattavan menestyksekkäästi hoitanut varsinkin blefarospasmista kärsiviä potilaita mutta myös karsastuspotilaita (Scott ym. 1985, ks. Ruusuvaara ja Setälä 1991). Torticollispotilailla toksiini ruiskutetaan paikallisesti niihin lihaksiin, joissa joko kliinisesti tai ENMG-tutkimuksella todetaan epänormaali toiminta, yleensä aina päännyökkääjälihakseen ja joko trapezius- tai splenius capitis -lihakseen. Kerralla annetaan 15-40 ng toksiinia liuotettuna 1 ml:aan keittosuolaliuosta. Tämä kokonaisannos pistetään kahteen lihakseen yleensä niiden keskikohtaan, missä hermopäätteet sijaitsevat. Näin on saatu aiempiin hoitomenetelmiin verrattuna varsin hyvät tulokset. Tsuin ym. tutkimuksissa toksiinia on saanut yhteensä 31 torticollispotilasta, joista 22:lla oli kipuja (Tsui ym. 1985, 1986). Epänormaalit liikkeet vähenivät merkittävästi 21 potilaalla, ja kivut katosivat tai lievittyivät huomattavasti 20 
potilaalla. Noin yhdeksän kymmenestä hyötyi, mikäli otetaan huomioon sekä kivun että virheasentojen lievittyminen. Samantapaisia tuloksia on saatu tuoreimmissakin tutkimuksissa (Brin ym. 1987, Stell ym. 1988, Greene ym. 1990, Jedynak ja Saint Victor 1990).
 
 Hoito on hyvin siedetty, eikä siihen liity ruiskutettavien lihasten ulkopuolelta tulevia oireita. Veri-aivoestettähän toksiini ei edes läpäise, eikä sillä ole vaikutusta sydänlihakseen. Muutaman vuorokauden pituinen niskan heikkouden tunne esiintyy noin yhdellä kymmenestä potilaasta. Toksiinia saanut päännyökkääjälihas yleensä atrofioituu eriasteisesti, mikäli hoito on tehokas. Pysyvää apua injektioista ei sen sijaan saada. Yksi ruiskutus tehoaa 2-3 kuukautta, minkä jälkeen se on toistettava.
 
 Lihakseen annettava botulinumtoksiini tarjoaa tätä nykyä ilmeisesti parhaan vaihtoehdon kivuliaan torticolliksen hoitoon. Kokemukset muiden dystonioiden hoidosta ovat toistaiseksi vaatimattomampia. Hoitomuoto on uusi eikä tiedetä, säilyykö lääkityksen teho ja turvallisuus pidempiaikaisessa hoidossa. Kyseessähän on polypeptidi, jota vastaan voidaan ajatella kehittyvän vasta-aineita. Toksiini siirtyy vain hyvin pienessä määrin 
ruiskutetun lihaksen ulkopuolelle (Lange ym. 1988). On periaatteessa myös mahdollista, että toksiini siirtyy retrogradisen aksonaalisen kuljetuksen avulla keskushermostoon. Näitä seikkoja selvitetään ja lähivuodet näyttävät, onko toivomme ollut turha vai olemmeko vihdoinkin löytäneet ainakin tyydyttävän hoitomuodon tähän terapialle resistenttiin sairauteen.
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