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Gteboka stymulacja mozgu w leczeniu kreczu karku i zespotu Meige’a

Deep brain stimulation in the treatment of torticollis and Meige syndrome
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Streszczenie

Gleboka stymulacja mézgu jest uznang i zaakceptowana
metoda leczenia genetycznie uwarunkowanych dystonii uogél-
nionych. Cel stereotaktyczny, do ktérego wszczepione sg elek-
trody, stanowi cze$¢ wewnetrzna gatki bladej (globus pallidus
internus — GP1). Obustronna stymulacja GPi u chorych cier-
piacych na dystoni¢ uogélniong doprowadzila nie tylko do
zmniejszenia objawow dystonii w zakresie mig$ni tulowia
1 koniczyn, lecz takze dystonii w zakresie migéni szyi 1 mig$ni
mimicznych twarzy. Obserwacje te przyczynily sie do zasto-
sowania stymulacji GPi wylacznie w leczeniu przypadkéw
dystonii szyjnej i zespotu Meige’a opornych na farmakotera-
pie 1 wstrzykniecia toksyny botulinowej. Coraz wigksza liczba
prac potwierdza skuteczno$¢ stymulacji GPi w leczeniu dys-
tonii ogniskowych 1 segmentarnych. Ponadto metoda glebo-
kiej stymulacji mézgu pozwala na obustronne wszczepienie
elektrod do GPi podczas jednej sesji operacyjnej. Metoda ta
jest w petni odwracalna i bezpieczna w poréwnaniu z metoda
ablacyjng. Wszystko to sprawia, ze stymulacja struktur glebo-
kich mézgu moze sie staé réwniez alternatywng metodg lecze-
nia dystonii ogniskowych i segmentarnych.

Slowa kluczowe: dystonia szyjna, zespét Meige’a, stymula-
cja gatki bladej, gleboka stymulacja mézgu.
Wprowadzenie

Dystonie ogniskowe (dystonia szyjna) i segmentar-
ne (zespot Meige’a) zalicza si¢ do najezestszych dysto-

Absitract

Deep brain stimulation (DBS) is an established and accept-
ed treatment modality of generalized dystonia. The stereo-
tactic target to be approached with DBS leads is the internal
segment of the globus pallidus (GPi). Bilateral GPi stimula-
tion in patients suffering from primary generalized dystonia
reduced dystonic movement not only in the trunk and limbs
but also in the neck and face. These observations have led to
the use of GPi stimulation in patients with severe torticollis
and Meige syndrome refractory to pharmacological agents
as well to botulinum toxin injections. An increasing number
of reports indicate the effectiveness of GPi stimulation in the
treatment of intractable focal and segmental dystonia. More-
over, DBS can be performed simultaneously on both sides
during one operative session. This treatment modality is
reversible and safer when compared to stereotactic ablative
techniques. In future, DBS can become an alternative treat-
ment for intractable focal and segmental dystonia.

Key words: torticollis, Meige syndrome, pallidal stimulation,
deep brain stimulation.

nii wystepujacych w 4., §. oraz 6. dekadzie zycia [1,2].
W przeciwienstwie do genetycznie uwarunkowanych dys-
tonii uogdlnionych, ruchami dystonicznymi objete sg
wylgcznie migsnie szyi w dystonii szyjnej oraz migsnie twa-
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rzy, zuchwy, jezyka, krtani i szyi w zespole Meige’a
[1-3]. Pomimo ze choroba, w przeciwienstwie do dys-
tonii uogdlnionych, jest ograniczona wylacznie do mies-
ni szyi lub migdni mimicznych twarzy, przyczynia si¢
do znacznego i stopniowego inwalidztwa oséb nimi do-
tknietych. Tylko u ok. 10% chorych z dystonia szyjng
w pierwszych § latach trwania dystonii obserwuje si¢
samoistne remisje [3]. Chociaz u wigkszosci chorych
po 45 latach stwierdza si¢ stabilizacj¢ objawdw, u czgsci
dochodzi do dalszego postepu choroby, ktéra moze
obejmowa¢ kolejne grupy mieéni szyi. Miesnie objete
dystonia staja si¢ hipertroficzne, co prowadzi do skolio-
zy w odcinku szyjnym kregostupa. Wtérnie do niepra-
widlowego ustawienia kregostupa rozwijajg sie zmiany
zwyrodnieniowe krazkéw miedzykregowych, ktére mogg
powodowal w zaawansowanych przypadkach znaczna
stenoze 1 zmiany mielopatyczne. Bardzo czgsto jednym
z dokuczliwych objawéw dystonii szyjnej jest bol. Do
innych objawéw towarzyszacych tej chorobie zalicza si¢
zaburzenia polykania oraz drzenie glowy. W zespole
Meige’a choroba rozpoczyna sie zazwyczaj jako dysto-
nia ogniskowa, a pierwszym objawem jest najczesciej
kurcz powiek [4]. Rzadziej ruchy dystoniczne pojawiaja
si¢ jako pierwsze w mie$niu okreznym ust, mig¢$niach
jezyka, zuchwy, a bardzo rzadko w mig$niach szyi. Ze-
spdét Meige’a zazwyczaj stopniowo postepuje i z biegiem
czasu kurcze mogg obejmowad wszystkie migsnie twa-
rzy, a nastepnie migsnie szyi. Dystonia w zakresie mig$ni
twarzy 1 szyi czgsto okreslana jest jako dystonia czaszkowo-
-szyjna (cranial-cervical dystonia syndrome). Podobnie jak
w przypadku dystonii szyjnej, w pierwszych $ latach cho-
roby dochodzi do progresji objawéw, a nastepnie stabi-
lizacji, chociaz obserwowano remisje zespotu Meige’a na-
wet u 11,3% chorych podczas pierwszych 5 lat trwania
choroby. Ponadto bardzo dokuczliwym dla chorych
objawem zespolu Meige’a jest dystonia krtaniowo-
-gardfowa [4]. Dysfonia i dysfagia w znacznym stopniu
utrudniajg komunikacje chorych z otoczeniem 1 przyj-
mowanie positkéw. W zespole Meige’a najbardziej
dokuczliwym objawem jest najczesciej kurcz powiek.
Bardzo czestym objawem towarzyszgcym dystonii
szyjnej 1 zespolowi Meige’a sg zaburzenia psychiczne
w postaci depresji 1 standéw lekowych, wtérnych do in-
walidztwa spowodowanego dezintegracja zycia zawo-
dowego 1 czesto rodzinnego [4]. Leczenie farmakolo-
giczne dystonii szyjnej i zespotu Meige’a jest z reguly
nieskuteczne.

Whprowadzenie toksyny botulinowej stalo si¢ naj-
skuteczniejsza forma leczenia dystonii ogniskowych
isegmentarnych [4—6]. Warto zaznaczy¢, ze leczenie to
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jest najskuteczniejsze na wezesnym etapie choroby, kie-
dy objawy wystepuja w izolowanych grupach mie$nio-
wych szyi lub mig$niach twarzy i krtani. W przypadku
dystonii szyjnej z zajeciem wielu grup miesni szyi tok-
syna botulinowa podawana jest wylacznie do najbardziej
aktywnych migsni. W zespole Meige’a leczenie toksyna
botulinowsa ogranicza si¢ zazwyczaj do zlagodzenia naj-
bardziej dokuczliwych objawéw, czyli kurczu powiek, ust
lub mig$ni krtani [4]. Alternatywe dla leczenia farma-
kologicznego (w wigkszosci przypadkéw nieskuteczne-
go) oraz leczenia toksyna botulinowa dystonii szyjnej 1 ze-
spolu Meige’a stanowi leczenie operacyjne.

Celem pracy jest przedstawienie historii operacyjnego
leczenia dystonii szyjnej i zespotu Meige’a, a takze
wynikéw uzyskanych za pomoca obustronnej stymula-
¢ji czeSci wewnetrznej gatki bladej (¢lobus pallidus pars
interna — GP1) w tych postaciach dystonii. Obecnie
metoda stymulacji GPi wydaje si¢ réwniez skuteczng
formg leczenia bardzo zaawansowanych stadiéw dysto-
nii szyjnej i zespotu Meige’a, catkowicie opornych za-
réwno na farmakoterapie, jak i wstrzykniecia toksyny
botulinowe;.

Zarys operacyjnego leczenia
dystonii szyjnej i zespotu Meige’a

Historia operacyjnego leczenia dystonii ogniskowej
siega 1641 r., kiedy to Minnius przeciagl nadaktywny
migsient mostkowo-obojezykowo-sutkowy w leczeniu dys-
tonii szyjnej [7]. Mala skuteczno$¢ miotomii sklonita
badaczy do niemal catkowitego ich zaniechania. Kolej-
nym celem w leczeniu dystonii ogniskowych, szczegdlnie
kreczu karku, bylo zaproponowane przez Dandy’ego
1 McKenziego wewngtrzoponowe przeciecie korzeni ner-
wow rdzeniowych na poziomie C1-C6, polaczone z prze-
cieciem cze$ci szyjnej nerwu dodatkowego [7]. Pomimo
skutecznosci tej operacji, nazywanej operacja Dandy’ego-
-McKenziego, znaczny procent operowanych odczuwat
zaburzenia polykania, a powazniejsze objawy ubytkowe
wynikaly ze §rédoperacyjnego uszkodzenia odcinka szyj-
nego samego rdzenia kregowego i skutkowaly tetraplegia,
monoplegia 1 zespolem Browna-Sequarda. W 1976 r.
Bertrand wprowadzit metode selektywnego odnerwienia
miesni szyi objetych dystonia, co niektérzy badacze faczyli
dodatkowo z ich przecigciem lub nawet wycieciem. Duza
skuteczno$¢ tej metody, a przede wszystkim mate ryzyko
powiktan pooperacyjnych spowodowaly, ze metoda selek-
tywnego odnerwienia obwodowego jest uznang metodg
leczenia kreczu karku do dzisiaj [8,9]. Metoda ta znalazla
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zastosowanie w rzadkich przypadkach w leczeniu dysto-
nii szyjnej réwniez w przebiegu zespotu Meige’a.

Wraz z rozwojem techniki stereotaks;ji i mozliwoscig
selektywnego, precyzyjnego umieszczania elektrod
koagulujacych w strukturach glebokich mézgu techni-
ke te zaczeto wykorzystywad, poczgwszy od lat 50. do 90.
ubieglego wieku, w leczeniu réznych form dystonii, w tym
réwniez dystonii szyjnej i zespotu Meige’a ze wspdltto-
warzyszaca dystonia szyjna [10—18]. Jednym z pierw-
szych autoréw, ktérzy zastosowali talamotomie w lecze-
niu dystonii uogélnionej, jak réwniez dystonii szyjnej,
byt Cooper [10,11]. Doswiadczenie Coopera, oparte na
160 przypadkach chorych na dystonie torsyjna i szyjna,
operowanych w latach 1957-1976, potwierdzilo sku-
teczno$¢ talamotomii u 60% leczonych [11]. Poprawa
ta byta odzwierciedlona w redukcji dystonii. W 1971 r.
Meares i wsp. przedstawili zadowalajace wyniki lecze-
nia dystonii szyjnej u 4 sposrdd 8 chorych [1]. Autorzy
ci nie podali doktadnego celu w zakresie wzgérza, kto-
ry poddany byt ablacji. Von Essen i wsp. opisali w 1980 .
wyniki leczenia dystonii szyjnej w grupie 17 chorych
obserwowanych do § lat po operacji. Cel stereotaktycz-
ny stanowito nucleus ventralis oralis inferior (Voi) [12].
U 65% operowanych uzyskano dobre wyniki leczenia.
Podobne wyniki w grupie 16 chorych na dystonig szyjng
uzyskali Andrew i wsp. [13]. Obustronne talamotomie
obejmowaly nastepujace jadra wzgdrza: jadro brzuszne
posrednie wzgdrza (Vim), jadro brzuszno-tylne przy-
srodkowe 1 boczne (Vice/Vei) oraz jadro srodkowo-po-
srodkowe (VCm) wzgérza. Duza skutecznos¢ tych obu-
stronnych talamotomii (poprawa odnotowana u 62%
operowanych) okupiona byta czestymi powiktaniami w po-
staci niedowltadu potowiczego i dyzartrii [13]. Obustron-
ne operacje ablacyjne wiazaly si¢ z duzym odsetkiem po-
wiktan pooperacyjnych w poréwnaniu z jednostronng
talamotomia, ktéra byta bezpieczng metodg leczenia, lecz
w przypadku dystonii mig$ni osiowych pozostawala nie-
skuteczna. Obserwacje te potwierdzaja spostrzezenia An-
drew 1 wsp. W grupie 6 chorych poddanych jednostronnej
talamotomii tylko u 2 z nich uzyskali zmniejszenie dys-
tonii szyjnej [ 13], natomiast w grupie 16 chorych z dys-
tonig szyjng poddanych obustronnej talamotomii uzyskali
bardzo dobre wyniki u 13 0séb, co stanowi 81% opero-
wanych. Obustronna talamotomia w do$wiadczeniu
tych autoréw skutkowata nawet u 40% operowanych
powaznymi objawami niepozadanymi w postaci hipofo-
nii, dysfagii, dyzartrii, uposledzenia funkcji poznawczych
1 ataksji [13]. Liczba powiktan po obustronnej tala-
motomii w do$wiadczeniu Andrew 1 wsp. byla zatem
znacznie wigksza w poréwnaniu z powiktaniami po jed-
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nostronnej talamotomii, stwierdzanymi tylko u 11% ope-
rowanych. O podobnym procencie trwalych powiktan po
talamotomii obustronnej w poréwnaniu z jednostronng
donosit réwniez Cooper [ 11]. Powikfania pooperacyjne
po obustronnych talamotomiach mialy charakter trwaly
1w znacznym stopniu upo$ledzaly u czesci operowanych
zycie codzienne [11,13].

W piS$miennictwie $wiatowym odnotowany jest tyl-
ko jeden przypadek chorej z zespotem Meige’a ze wspot-
istniejacg dystonia szyjna [ 19]. Obustronna dwuetapo-
wa talamotomia okazala si¢ nieskuteczng metodg leczenia
zespolu Meige’a i dystonii szyjnej u tej chorej [19].
Obserwacje te doprowadzity do stopniowego zaniecha-
nia wykonywania obustronnych talamotomii w leczeniu
dystonii uogélnionych i dystonii szyjnej. Jednostronna
talamotomia byta bezpieczna, aczkolwiek mato skuteczng
metoda leczenia dystonii. Wyzej wymienione czynniki do-
prowadzily do prawie catkowitego zarzucenia tej meto-
dy leczenia dystonii ogniskowych, segmentarnych i uogdl-
nionych.

Alternatywna dla ablacji metoda leczenia dystonii szyj-
nej jest metoda glebokiej stymulacji mézgu. Pierwszym,
ktory zastosowat te technike w leczeniu dystonii szyjne;
w grupie 7 chorych, byl Mundinger [20]. Autor ten
w 1977 r. za cele dla glebokiej stymulacji mézgu obrat
jadro brzuszne przednie wzgdrza, strefe niepewng oraz
pole Forela H11 H2 [20]. U 6 chorych stymulacja byta
jednostronna, natomiast u 1 chorego obustronna. Sty-
mulacja tych struktur odbywala si¢ przez 30—40 min na
dobg, zmiennie pradem o niskiej (5 Hz) 1 wysokiej czesto-
tliwosci (25—125 Hz). Poprawa stanu neurologicznego
po sesji elektrostymulacji utrzymywata sie od 4 godz. do
7 godz. u wszystkich operowanych. Najdluzsza obser-
wacja w tej grupie pacjentéw wynosita 9 miesiecy [20].
Andy i wsp., podobnie jak Mundinger, zastosowali jed-
nostronng stymulacje wzgérza w leczeniu 2 chorych z dys-
tonig szyjna, uzyskujac znaczna poprawe czynnos$ciows
u tych operowanych [21]. Parametry stymulacji zasto-
sowane przez Andy’ego 1 wsp. to krétkotrwate 3—4 okre-
sy stymulacji w ciggu dnia o czestotliwosci 50 Hz 1 na-
pieciu pradu stymulujacego od 2 V do § V. Wyniki leczenia
byly zadowalajace. U jednego chorego w 15. miesiacu po
wszczepieniu systemu stwierdzono zakazenie, co zmu-
sifo autoréw do usuniecia uktadu 1 zaprzestania stymu-
lacji. U kolejnego chorego nie obserwowano zadnych po-
wiktan pooperacyjnych z réwnoczesng dobra kontrolg
objawéw dystonicznych [21]. Cooper i wsp. zastosowali
obustronna stymulacje jader brzuszno-bocznych wzgo-
rza w grupie 21 chorych z réznymi chorobami ruchu.
W operowanej grupie byto 6 chorych z dystonia, w tym
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2 chorych z dystonig szyjng. Autorzy ci tylko u jednego
chorego z dystonig odnotowali poprawe stanu neurolo-
gicznego, natomiast u chorych z dystonig szyjng sty-
mulacja okazata si¢ nieskuteczna [22]. Giéwnym po-
wodem zaniechania w latach 70. ubieglego wieku te;
metody leczenia byly liczne usterki techniczne zwigzane
z pierwszymi systemami do glebokiej stymulacji mézgu
oraz problemy w programowaniu parametrow neuro-
stymulacji. Ponadto u wiekszej czesci chorych stosowa-
no stymulacje jednostronna w przeciwienstwie do obu-
stronnej, ktéra wydawala sie skuteczniejsza metoda
leczenia réznych form dystonii.

Kolejnym czynnikiem, ktéry przyczynit si¢ do rozwoju
operacyjnych metod leczenia choréb ruchu, byla
niedoskonato§¢ farmakologicznego leczenia choroby
Parkinsona. Objawy niepozadane w postaci dyskinez plasa-
wiczych 1 zespoléw przetaczeniowych offfon jako
powiktan przewleklego leczenia substytucyjnego prepa-
ratami lewodopy przyczynily si¢ do ponownego odrodzenia
operacyjnego leczenia choroby Parkinsona, w szczegdl-
noSci stereotaktycznej brzuszno-bocznej palidotomii
[23]. Palidotomia okazata si¢ skuteczna metodg leczenia
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nie tylko objawéw bradykinetyczno-hipertonicznych,
lecz takze dyskinez plasawiczych i dystonii, a szczeg6l-
nie bolesnej dystonii poranka [23,24]. Obserwacje te do-
prowadzily do zastosowania jednostronnej, a nastgpnie
obustronnej palidotomii u chorych z uogélniong dysto-
nig [25,26]. Pojedyncze raporty potwierdzaly skutecznosé
tej metody. Nieodwracalny charakter palidotomii sktonit
badaczy do zastosowania glebokiej stymulacji mézgu w le-
czeniu uogdlnionej dystonii. Uzyskane efekty przerosty
oczekiwania lekarzy, rodzicéw i opiekunéw pacjentéw,
u ktérych zastosowano obustronng stymulacje GPi.
W szczegdlno$ei bardzo dobre efekty zaobserwowano
u dzieci i mlodziezy z obecnoscia mutacji DYT-1 [27].
Obustronna stymulacja GPi okazata si¢ skuteczna w le-
czeniu innych form dystonii uogdlnionych oraz, w mniej-
szym stopniu, dystonii wtérnych. Ponadto wielu autoréw
zaobserwowalo, ze ruchy dystoniczne ustepuja nie tylko
w zakresie tutowia 1 konczyn operowanych, lecz takze w za-
kresie migsni szyi, karku, twarzy, zuchwy i jezyka, co w ko-
lejnych latach doprowadzito do zastosowania obustron-
nej stymulacji GPi w leczeniu dystonii ogniskowych
i segmentarnych (ryc. 1.12.) [28-32].

Ryc. 1. Zdjgcie obrazujgce stan po wytgczeniu obustronnej stymulagji czesci
wewnetrznej gatki bladej u pacjenta z dystonig uogdlniong — widoczny znacz-
nego stopnia refrocollis

Fig. 1. Picture showing the patient’s neck after discontinuation of chronic bila-
teral globus pallidus interus stimulation in a patient with primary generali-
zed dystonia — severe retrocolls is visible
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Ryc. 2. Stan po wigczeniu stymulacji — catkowite ustapienie tytozgigcia glowy
u chorego z dystonig uogdlniong. Widoczny jest wptyw obustronnej stymula-
¢ji na migdnie osiowe

Fig. 2. The patient's state after reassuming chronic bilateral pallidal stimula-
tion — complete disappearance of severe refrocollis is visible in a patient with
primary generalized dystonia. The effect of bilateral pallidal stimulation is
obvious
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Kwalifikacja chorych z dystoniq
szyilnq i zespotem Meige’a
do leczenia operacyjnego

Zasady kwalifikacji chorych z dystonia ogniskowa
i segmentarng do leczenia operacyjnego nie odbiegaja
zasadniczo od ogélnie przyjetego schematu kwalifikacji
chorych do operacji stereotaktycznych w leczeniu cho-
réb ruchu. Jednym z podstawowych czynnikéw kwali-
fikacji jest wyczerpanie mozliwosci farmakologicznego
leczenia tych postaci dystonii. W leczeniu dystonii ogni-
skowych i segmentarnych zasadnicza rola przypada
toksynie botulinowej. Jej skuteczno$¢ jest najwicksza
w poczatkowych stadiach choroby i wraz z uptywem cza-
su stopniowo si¢ zmniejsza. Przyczyny tego sq wielora-
kie. Jedna z nich to wytwarzanie przeciwcial przeciwko
toksynie botulinowej podczas kolejnych wstrzyknie¢ do
nadaktywnych mieéni. Dotyczy to jednak niewielkiego
odsetka chorych. Bardzo rzadko stwierdza si¢ wrodzona
oporno$¢ na toksyne botulinows. Kolejnym czynnikiem
warunkujacym skuteczno$¢ leczenia toksyna botulinows
jest naturalny przebieg choroby u indywidualnego cho-
rego. Dystonia ogniskowa czy segmentarna moze wraz
z uplywem czasu postepowaé i obejmowal coraz to
nowe grupy mie$niowe szyi lub mie$ni mimicznych
twarzy. Podanie podczas jednej sesji terapeutycznej tok-
syny botulinowej do wszystkich nadaktywnych mie$ni
byloby bardzo niebezpieczne. Wstrzykniecia toksyny
botulinowej w zaawansowanych stadiach dystonii ogni-
skowych lub segmentarnych stuza zatem do ztagodzenia
najbardziej dokuczliwych objawéw, np. kurczu powiek lub
tylozgiecia glowy. Nalezy pamietac o samoistnych okre-
sach remisji, a nawet ustgpieniu dystonii. Samoistna re-
misja dystonii szyjnej i zespotu Meige’a moze dotyczy¢
nawet do 11% chorych i najczesciej jest obserwowana
w pierwszych § latach choroby [1,3]. Wszystko to spra-
wia, ze chorzy z dystonia szyjng i zespolem Meige’a po-
winni by¢ kwalifikowani do leczenia operacyjnego po uply-
wie co najmniej § lat od momentu ustalenia rozpoznania.

Do operacji powinno sie kwalifikowaé wytacznie tych
chorych, u ktérych stwierdza si¢ wyrazne uposledzenie
wykonywania czynno$ci codziennych spowodowane
dystonig szyjng lub zespotem Meige’a. U pacjentéw nie
powinny wystepowa¢ czynniki ryzyka zwiazane z moz -
liwymi powiktaniami pooperacyjnymi, takie jak niekon-
trolowane nadci$nienie tetnicze i koagulopatie. Wszcze-
pienie generatora impulséw i przeprowadzenie tacznikow
wymaga wprowadzenia chorych w znieczulenie ogdlne.
Kolejnym bardzo waznym czynnikiem jest $cista wspdtpra-
ca chorego z lekarzem neurologiem lub neurochirurgiem
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w opiece pooperacyjnej. Chorzy tacy wymagaja czestych
wizyt kontrolnych celem optymalizacji parametréw neu-
rostymulacji, a efekt terapeutyczny bywa czesto odroczony
W czasie, 0 czym pacjenci powinni zosta¢ powiadomie-
ni. Chorych nalezy doktadnie poinformowac o przebie-
gu operacji i powiktaniach, jak réwniez o tym, ze lecze-
nie za pomocg glebokiej stymulacji mézgu jest leczeniem
objawowym, a 50-procentowa skuteczno$¢ takiego leczenia
nalezy uzna¢ za bardzo duzg. Chorzy powinni zostaé po-
informowani réwniez o tym, ze obustronna stymulacja
GPi przyczyni sie do ztagodzenia objawéw dystonii, lecz
nie spowoduje catkowitego ich ustapienia.

W kompleksowym leczeniu chorych z dystonia
szyjng lub zespolem Meige’a niezbedna jest wspdtpraca
neurologa z neurochirurgiem. U wszystkich chorych kwa-
lifikowanych do leczenia stereotaktycznego stopien nasi-
lenia dystonii powinien zosta¢ oceniony na podstawie jed-
nej z obiektywnych skal, takich jak Burke-Faln--Marsden
Dystonia Rating Scale (BEMDRS) w przypadku zespotu
Meige’a lub Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Sca-
le (TWSTRS) w przypadku dystonii szyjnej [33,34]. Oce-
na ta powinna by¢ dokonana przez neurologa, a stan cho-
rego nagrany. Pozwala to poréwna¢ stan neurologiczny
chorego po operacji. Neurochirurg jest odpowiedzialny za
bezpieczne wykonanie operacji stereotaktycznej. Progra-
mowanie parametr6w neurostymulacji po operacji moze
by¢ wykonywane przez neurologa lub neurochirurga. Me-
toda glebokiej stymulacji mézgu nie jest wolna od powiktan,
w szczegdlnosci tych zwigzanych z mechanicznym uszko-
dzeniem poszczegdlnych elementéw wszczepionego sys-
temu. Usterki te powinny by¢ skorygowane przez neuro-
chirurga. Wyczerpane generatory impulséw wymienia
neurochirurg, zazwyczaj w znieczuleniu miejscowym.
Pacjent ze wszczepionym systemem do glebokiej stymu-
lacji mézgu wymaga zatem szczegélnej opieki i obserwa-
cji oSrodka, w ktérym takie leczenie jest $wiadczone.
Spetnienie wyzej okreslonych warunkéw kwalifikacji do
leczenia operacyjnego, bezpiecznego przeprowadzenia ope-
racji stereotaktycznej 1 $cistej opieki neurologa i neuro-
chirurga oraz wspdlpracy pomigdzy nimi gwarantuja
prawidlowa i skuteczng opieke u pacjentéw z wszczepio-
nym systemem glebokiej stymulacji mézgu.

Obustronna stymulacja czesci
wewnetrznej gatki bladej
w leczeniu dystonii szyjnej

Dystonia szyjna to najczestsza posta¢ dystonii ognis-

kowej spotykanej w wieku dorostym. Leczeniem z wyboru
sg wstrzykniecia toksyny botulinowej, ktdre przynosza
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bardzo dobre wyniki u ok. 90% chorych we wezesnym
okresie choroby [35]. U oséb, u ktérych dystonia obej-
muje wiele mie$ni szyi 1 karku, a ktére nie kwalifikuja
sie do podania toksyny botulinowej lub selektywnego
odnerwienia migsni szyi, podjeto proby zastosowania
obustronnej stymulacji GPi. Krauss i wsp. pierwsi
w 1999 r. zastosowali te metode leczenia u 3 chorych
z dystonia szyjna [36,37]. Chorych oceniono prospek-
tywnie skala TWSTRS. Autorzy ci stwierdzili zmniej-
szenie dystonii dopiero po kilku tygodniach od momentu
rozpoczecia obustronnej stymulacji. Trzy miesigce po
operacji zaobserwowano zmniejszenie ruchéw dysto-
nicznych o 38%, zmniejszenie stopnia uposledzenia
chorych przez dystonie o 54% i zmniejszenie bdlu
uwarunkowanego dystonig o 38%. Obserwacja trzylet-
nia potwierdzita duzg skuteczno$¢ stymulacji — zmniej-
szenie ruchdw dystonicznych wynosito 63%, poprawa
stopnia uposledzenia przez dystoni¢ szyjng 69%, a zmniej-
szenie bolu uwarunkowanego dystonia szyjna 50% — na
podstawie TWSTRS w poréwnaniu z warto$ciami
przed operacja. Tak duza skutecznos$¢ obustronne;j sty-
mulacji GPi w skrajnie zaawansowanych postaciach dys-
tonii szyjnej zachecita innych autordéw do zastosowania tej
metody na wigkszych grupach chorych (tab. 1.) [38—44].
We wszystkich wyzej wymienionych badaniach autorzy
zastosowali obustronng stymulacje GPi w leczeniu dys-
tonii szyjnej. Jednostronna stymulacja wydaje si¢ mnie;
skuteczng metoda leczenia tego typu dystonii. Obecnie
stuszne wydaje si¢ obustronne stereotaktyczne wszczepianie
elektrod do GPi w leczeniu zaawansowanych postaci dys-
tonii szyjnej. Potwierdzaja to badania pozytonowe;j to-
mografii emisyjnej (positron emission tomography — PET)
u chorych z dystonig szyjng, ktére — niezaleznie od late-
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ralizacji objetych ruchami dystonicznymi miesni szyi i stop-
nia nasilenia dystonii — wykazaly symetryczny obustron-
ny wzrost metabolizmu glukozy w jadrach soczewkowa-
tych. Réwniez badanie tomografii emisyjnej pojedynczego
protonu (single photon emission computed tomography —
SPECT) potwierdzilo symetryczne obustronne zmniej-
szenie zdolno$ci wigzania receptoréw D2 w prazkowiu,
niezaleznie od klinicznego obrazu dystonii, w poréwna-
niu z osobami zdrowymi. Badania czynno$ciowe mézgu
potwierdzaja zatem obustronne zmiany w zakresie jader
podstawy mdzgu, co usprawiedliwia jednoczesne obu-
stronne wszczepienie elektrod do GPi [47,48]. Nalezy
zaznaczy¢, ze osiggniete wyniki leczenia dotyczg chorych
z wieloletnim wywiadem chorobowym, gdzie oprécz
uposledzenia ruchu szyi towarzysza tej chorobie bdl,
depresja i czgsto nasilone zmiany zwyrodnieniowe w od-
cinku szyjnym kregostupa. Wyniki tych badan potwier-
dzaja, ze obustronna stymulacja GPi nie tylko kontrolu-
je ruchy dystoniczne, lecz takze wymienione wyzej
uciazliwe objawy.

Obustronna stymulacja czesci
wewnetrznej gatki bladej
w leczeniu zespotu Meige’a

Jak wspomniano wezes$niej, zespdt Meige’a to dysto-
nia segmentarna, obejmujaca wylacznie mie$nie twarzy,
w tym miesnie okrezne oka, ust, zuchwy, jezyka, gardta
1 krtani. Wielu klinicystéw uwaza, ze kazda dystonia po-
jawiajaca si¢ w wyzej wymienionych migsniach jest
wezesng forma zespotu Meige’a i w kazdej z nich mozna
obserwowac ruchy dystoniczne w innych czesciach ciata.
Bardzo czesto zatem u chorych z typowym zespolem

Tabela 1. Gtowne prace oceniajgce skutecznos¢ obustronnej stymulacii czgsci wewnetrznej gatki bladej w leczeniu chorych z kreczem karku. Ocena przedoperacyjna
i pooperacyjna chorych zostata dokonana na podstawie Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS)

Table 1. The main case series assessing the effectiveness of bilateral pallidal stimulation in patients with torticollis. The preoperative and postoperative assessments
were performed using the Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS)

Autorzy pracy Rok Liczba TWSTRS TWSTRS Poprawa Obserwacija
publikacji leczonych przed operacjq po operacii na podstawie po operacii
chorych [$rednia] [$rednia] TWSTRS [%] [miesiqce]
Krauss i wsp. [36] 2002 5 67 26,2 61 12
Yianni i wsp. [29] 2003 6 57,8 = 8,2 23,0 = 9,1 60 424
Elthahawy i wsp. [41] 2004 4 43,2 11,7 73 15
Bittar i wsp. [43] 2005 6 57,8 * 82 23,7 = 17,4 58 24
Kiss i wsp. [46] 2007 10 56,2 23 59 12
Hung [44] 2007 10 53,7 £17,2 24,5 + 15,0 54 32
Hamani i wsp. [45] 2008 13 55,3 =15 242 + 14 56 26,9 = 4.6
Neurologia i Neurochirurgia Polska 2011; 45, 6 595
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Meige’a wraz z uptywem czasu dystonia moze obejmo-
wacé kolejne grupy miesni szyi. Jest to tzw. zesp6t dystonii
czaszkowo-szyjnej. U niektérych z tych chorych ruchy dys-
toniczne moga si¢ pojawia w miesniach przykregostu-
powych, jak réwniez w zakresie obreczy barkowej. Nie-
ktérzy autorzy uwazajg, ze zespdt Meige’a moze by¢ pdzng
postacig dystonii torsyjnej, a kliniczna nazwa zespotu jest
zalezna od migsni objetych ruchami dystonicznymi.
Coraz wieksza dostepnosé¢ metody stymulacji GPi
u chorych z dystonia segmentarng lub uogdlniong do-
prowadzita do obserwacji, ze dystonia czaszkowo-szyj-
na i kurcz powiek réwniez dobrze reaguja na leczenie
operacyjne. Niektérzy autorzy odnotowali, ze kurcz po-
wiek 1 dystonia zuchwowo-jezykowa towarzyszace
dystonii tutowia 1 koficzyn mogg nawet szybciej 1 sku-
teczniej reagowaé na obustronng stymulacje GPi niz
ruchy dystoniczne o lokalizacji koficzynowej 1 tutowia.
Krauss i wsp. zaobserwowali u 3 chorych z dystonig seg-
mentarng poddanych obustronnej stymulacji GPi znacz-
ne zmniejszenie wspottowarzyszacego kurczu powiek
1 dystonii zuchwowo-j¢zykowej [36]. O podobnym
przypadku donosza Muta i wsp., ktérzy u 61-letniej cho-
rej na dystonie segmentarng miesni przykregostupowych
i kurcz powiek, dysfoni¢ oraz dystonie zuchwowo-jezy-
kowa odnotowali prawie catkowite ustgpienie dystonii
[19]. Co ciekawe, wplyw stymulacji na dystoni¢ migs$ni
twarzy byl natychmiastowy, zaraz po wlaczeniu stymu-
lacji [19]. Oprécz prawie catkowitego ustapienia kurczu
powiek i dystonii zuchwowo-jezykowej autorzy ci stwier-

dzili znaczna poprawe dysfonii. Ogdlne zmniejszenie
dystonii oceniane w BEMDRS wynosito 80% w poré6-
wnaniu ze stanem przed operacjg. Stymulacja okazata si¢
najskuteczniejsza forma leczenia dystonii u tej chorej nie-
zaleznie od jej lokalizacji, nawet w przypadku obu-
stronnych dwuetapowych talamotomii w zakresie jader
brzusznych przednich wykonanych przed laty [19].
Kolejnymi autorami, ktérzy zaobserwowali zmniejsze-
nie dystonii szyjnej w postaci przodopochylenia glowy
(antecollis), kurczu powiek i dystonii zuchwowo-ustnej
u 78-letniej chorej z dystonig segmentarng, byli Bereznai
1 wsp. [49]. Réwniez autorzy francuscy stwierdzili
u 59-letniej kobiety z dystonia uogdlniong i zespolem
Meige’a znaczne (0 66% w BEMDRS) zmniejszenie dys-
tonii niezaleznie od jej lokalizacji [50]. Wyzej wymienione
niezalezne obserwacje réznych autoréw doprowadzily do
zastosowania obustronnej stymulacji GPi u chorej cierpigcej
wylacznie na zespdt Meige’a. Capelle 1 wsp. w obserwa-
¢ji 2-letniej odnotowali prawie catkowite ustapienie kur-
czu powiek 1 dystonii zuchwowo-ustnej, z mniejszym
wplywem stymulacji na dysfagie [51]. Powyzsze obser-
wacje doprowadzity do zastosowania obustronnej stymu-
lacji GPi w leczeniu zespotu Meige’a, a stopien klinicz-
nej poprawy wahat sie wedlug réznych autoréw od 70%
do 79% w ocenie w BEMDRS (tab. 2.13.) [52-57].
Bardzo ciekawa obserwacja poczyniona przez auto-
réw u chorych z zespolem Meige’a dotyczy przedziatu
czasowego odpowiedzi klinicznej od momentu rozpocze-
cia stymulacji mézgu. U chorych z dystonia uogdlniona

Tabela 2. Gtowne prace przedstawiajqee skutecznos¢ obustronnej stymulacii czgsci wewnetrznej gatki bladej w leczeniu zespotu Meige’a na podstawie oceny czedci

motorycznej skali Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (BFMDRS)

Table 2. The main case series assessing the effectiveness of bilateral pallidal stimulation in patients with Meige syndrome. The preaperative and postoperative assess-
ments were performed using the motor part of the Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (BFMDRS)

Autorzy pracy Rok Liczba BFMDRS BFMDRS Poprawa Obserwacja

publikacji leczonych  przed operaciq po operacii na podstawie  po operacji

chorych [§rednia [§rednia BFMDRS [miesigce]
punktacja punktacja [%]
czeéci motorycznej]  czesci motorycznej]

Muta 1 wsp. [19] 2001 1 35 7 80 brak danych
Capelle i wsp. [S1] 2003 1 18 6 67 24
Hauser 1 wsp. [52] 2005 1 44 10 75 6
Hebb i wsp. [58] 2007 1 47 10 79 60
Ostrem i wsp. [54] 2007 6 22 + 83 6,1 + 42 72 6
Blomstedt i wsp. [56] 2008 1 24,5 7 54 18
Lyons 1 wsp. [55] 2010 4 23,5 6 68 54-66
Markaki i wsp. [53] 2010 1 25 4 84 6
Reese 1 wsp. [59] 2011 12 214 =32 9,8 + 41 53 12-78
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Tabela 3. Gtowne prace przedstawiajqee skutecznos¢ obustronnej stymulacii czgsci wewnetrznej gatki bladej w leczeniu zespotu Meige’a na podstawie oceny czedci
czynnosciowej Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (BEMDRS)

Table 3. The main case series assessing the effectiveness of bilateral pallidal stimulation in patients with Meige syndrome. The preaperative and postoperative assess-
ments were performed using the functional part of the Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating Scale (BFMDRS)

Autorzy pracy Rok Liczba BFMDRS BFMDRS Poprawa Obserwacja
publikacji  leczonych przed operacjq po operacji na podstawie  po operacji
chorych [$rednia [$rednia BFMDRS [miesigce]
punktacja czesci punktacja czesci [%]
czynnosciowej] czynno$ciowei]
Ostrem 1 wsp. [54] 2007 6 6=+ 19 3,7+ 2,1 80 6
Markaki i wsp. [53] 2010 1 15 1 93 6

poprawe kliniczna obserwuije si¢ po pewnym czasie od roz-
poczecia stymulacji, tj. od miesigca do nawet 6 miesic-
cy. Inaczej jest w wypadku chorych z zespotem Meige’a.
W obserwacji Muta i wsp. oraz Makaki 1 wsp. kurcz
powiek i dystonia ustno-zuchwowa ustapily natych-
miast po wlaczeniu generatoréw impulséw [19,53].
W dos$wiadczeniu Capellego 1 wsp. czas ten wynosit
kilkanascie godzin [51]. Ostrem i wsp. obserwowali
znaczng zmienno$¢ odpowiedz klinicznej od czasu roz-
poczecia stymulacji. Jeden z chorych zareagowal na-
tychmiastowym ustapieniem objawéw zespotu Meige’a,
natomiast u pozostatych chorych poprawa ta obserwowana
byta dopiero po kilku tygodniach [54]. W obserwacji
Lyonsa i wsp. u wszystkich chorych poprawa byta od-
roczona w czasie [55]. Czynniki, ktdre predysponowatyby
chorych do szybkiej odpowiedzi klinicznej objawéw ze-
spolu Meige’a, nie zostaly zidentyfikowane. Probowano
odnie$¢ je do lokalizacji wszczepionej elektrody do GPi.
Okazalo si¢ jednak, ze wszystkie elektrody (aktywne kon-
takty) wszczepione do celu stereotaktycznego maja pra-
wie identyczne koordynaty stereotaktyczne, a natych-
miastowe lub odroczone wystapienie efektu stymulacji jest
catkowicie niezalezne od potozenia elektrody w GPi.
Kolejnym bardzo ciekawym spostrzezeniem poczy-
nionym przez niezaleznych badaczy u chorych z zespolem
Meige’a 1 dystonia segmentarng jest mozliwo$¢ nasile-
nia bradykinezji, spowolnienia chodu, uczucia ciezko$ci
koniczyn dolnych u 0séb, u ktérych wezesniej nie obser-
wowano zadnych zaburzen ruchowych. Na ten fenomen
u chorych z zespotem Meige’a poddanych obustronnej
stymulacji GPi niezaleznie zwrdcili uwage Ostrem
1wsp. oraz Capelle 1 wsp. [51,54]. Ostrem 1 wsp. spro-
bowali nawet subiektywnie ocenié stopief niesprawnosci
wywolany uposledzeniem ruchu w konczynach wezesnie;
nieobjetych dystonig [54]. Problem ten okazat si¢ dos¢
czgsty, poniewaz dotyczyt 4 chorych z grupy 6 pierwot-
nie operowanych. Capelle 1 wsp. zwrécili uwage na moz -
liwo$¢ wywolania mikrografii u chorych z zespotem
Meige’a i dystonia segmentarna pod wplywem obu-
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stronnej stymulacji GPi [51]. Problem trudnosci w pi-
saniu pojawit si¢ rowniez u chorych w obserwacji Ostre-
ma i wsp. Subiektywnie odczuwane przez chorych usta-
pienie uporczywych objawéw zespotu Meige’a znacznie
przewyzsza powyzej opisane zaburzenia ruchowe, naj-
czesciej o niewielkim nasileniu. Kolejnym doniesieniem
Zwracajacym uwage na wyzej wymienione problemy jest
praca Bermana i wsp., ktrzy w grupie 11 chorych stwier-
dzili wystapienie bradykinezji indukowanej stymulacja
az u 10 operowanych [59].

Powyzej opisane zaburzenia sfery ruchowej byly
wezesnie] przedstawione przez badaczy, lecz nie dotyczyly
chorych z dystonig 1 nie wystepowaly tak czesto jak u cho-
rych poddanych obustronnej stymulacji GPi z dystoniami
ogniskowymi i segmentarnymi. Wydaje sie, ze niezaleznie
od wskazan do stymulacji, problem pogorszenia sprawnosci
ruchowej zwigzany jest z neuromodulacjg somatosenso-
rycznego obszaru GPi. Pogorszenie funkcji ruchowej — na-
silenie bradykinezji — obserwowat Krack, stymulujac
brzuszny obszar gatki bladej [60]. W somatotopowej or-
ganizacji w GPi reprezentacja migéni twarzy obejmuje ob-
szar brzuszny, powyzej znajduje si¢ reprezentacja konczyny
gbérnej, a obszar grzbietowy odpowiada za konczyne
dolng. Stymulacja w zespole Meige’a, ktéra dotyczy
z reguly brzusznych obszaréw gatki bladej, moze wigc
wywola¢ zaburzenia ruchéw, w tym réwniez tych zwigza-
nych z dysfunkcja koniczyny gérnej, jak trudnosci w pisa-
niu i mikrografie. Problem ten wymaga dalszych badan,
a jego mechanizm pozostaje niewyjasniony. Uwaza sie, ze
wyzej opisane zaburzenia ruchowe zwigzane sg z sama neu-
romodulacjg gléwnej struktury wyjsciowej uktadu poza-
piramidowego, jaka jest GPi [61,62].

Podsumowanie

Obustronna stymulacja GPi u chorych z dystonig szyjna
1 zespolem Meige’a jest skuteczna metoda leczenia
chorych cierpiacych na te postacie dystonii. Biorac pod uwa-
ge wieloletni wywiad chorobowy oraz catkowitg lekoopor-
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nos¢, jak réwniez wyczerpanie mozliwosci podawania tok-
syny botulinowej do nadaktywnych migsni u wigkszosci
chorych z dystonig szyjna i zespotem Meige’a, kwalifi-
kowanych do obustronnej stymulacji GPi, uzyskane wy-
niki wyrazone w obiektywnych skalach oceny dystonii
nalezy uzna¢ za zadowalajace. Srednie zmniejszenie ru-
chéw dystonicznych oceniane w BFMDRS oraz
w TWSTRS wynosi co najmniej 50% w obserwacji krot-
koterminowej i dlugoterminowej. Zmniejszenie dystonii
koreluje z poprawa funkcji stanu psychicznego operowa-
nych 1z reguly wiaze si¢ ze zmniejszeniem objawdéw de-
presji 1 jednego z najdokuczliwszych objawéw dystonii szyj-
nej — bolu. W przeciwienstwie do metody ablacyjnej,
metoda stymulacji GPi jest w petni odwracalna, a opera-
cje stereotaktyczng mozna przeprowadzi¢ jednocze$nie
w obu pétkulach mézgu, co pozwala na symetryczne usta-
pienie ruchéw dystonicznych. Zaobserwowano, ze dwu-
etapowa obustronna palidotomia, a szczegdlnie talamotomia
sa operacjami bardziej obciazajacymi i zwigzanymi z wi-
¢ksza liczbg objawéw niepozadanych niz metoda obu-
stronnej stymulacji GPi. Ponadto stwierdzono, ze dysto-
nia migsni osiowych prawie nie ustepuje (lub zmniejsza si¢
tylko w nieznacznym stopniu) po operacjach ablacyjnych,
w przeciwienstwie do metody stymulacji, ktora jest sku-
teczna zaréwno w leczeniu dystonii mie$ni konczyn,
tutowia, jak 1 mie$ni mimicznych twarzy, krtani i przetyku.
Dobitnie potwierdza to przypadek chorej poddanej obu-
stronnej dwuetapowe;j talamotomii bez zadnego efektu kli-
nicznego, ktéra odczuta prawie catkowite ustapienie ob-
jawdw zespotu Meige’a po obustronnej stymulacji GPL.
Wiszystko to sprawia, ze metoda stymulacji GPi zastapita
w wiekszo$ci przypadkéw metode ablacyjna w leczeniu cho-
rych z réznymi formami dystonii.
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