Hlubokd mozkovad stimulace u dystonii

doc. MUDr. Robert Jech, Ph.D.
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd, UK v Praze, 1. LF a VFN v Praze

Dystonie je heterogenni skupinou syndromil, které se projevuji kie¢ovitym mimovolnim pohybem nebo posturou jedné nebo vice ¢asti téla.
V nékterych ptipadech byva farmakologicka Ié¢ba neucinnd, coz vede k tivaham o oboustranné hluboké mozkové stimulaci vnitiniho pallida
(DBS GPi). Jde piedevsim o invalidizujici generalizované a segmentalni dystonické syndromy, které DBS Gpi miize vyznamné zlepsit. Také
pacienti s cervikalni dystonii, u kterych doslo k rozvoji sekundarni rezistence viici lokalni Ié¢bé botulotoxinem, mohou z neurostimula¢ni lécby
profitovat. Pfes absenci jednoznacnych indikacnich a vylu¢ovacich kritérii existuji nékteré prognostické znaky, na zakladé kterych mazeme
budouci efekt DBS GPi odhadnout. Ukazuje se, ze nejlepsich ucinku Ize docilit u mladsich pacienti s primarnimi, geneticky podminénymi
dystonickymi syndromy, u kterych dominuje mobilni typ dystonie. Vyznamné zlep3eni lze v3ak i o¢ekavat u sporadickych dystonickych
syndromu dospélého véku. U sekundarnich dystonii jsou Gc¢inky DBS GPi variabilni, a proto ji nelze obecné doporucit. Nasledujici text pfinasi
zéakladni informaci o zplsobu uvazovani a indika¢nim procesu DBS u farmakorezistentnich dystonickych syndrom.

Kli¢ova slova: fokalni, segmentalni a generalizovana dystonie, primarni a sekundarni dystonie, hluboka mozkova stimulace, vnitini
pallidum, prognostické znaky.

Deep brain stimulation in dystonia

Dystonia is a heterogeneous group of syndromes manifested by cramp-like involuntary movements or postures of one or more body
parts. Some cases are refractory to drug therapy. This makes us consider bilateral deep brain stimulation of the internal pallidus (DBS
GPi) which promises significant improvement mainly in disabling generalized and segmental daystonic syndromes. Patients with cervical
dystonia with secondary resistance to botulinum toxin may benefit from this treatment as well. Despite the absence of straightforward
indication or exclusion criteria there are certain prognostic markers suggesting the future individual clinical effect of DBS. The best re-
sults can be obtained in younger patients with primary, genetically determined syndromes, especially with the mobile type of dystonia.
Significant improvement can also be expected in sporadic dystonic syndromes beginning in adulthood. Since the effects on secondary
dystonias are rather variable, DBS GPi cannot be recommended as a general approach. The following text carries basic information on
making a decision with an indication process for DBS in pharmacoresistant dystonias.

Key words: focal, segmental and generalized dystonia, primary and secondary dystonia, deep brain stimulation, globus pallidus interna,

prognostic markers.

Seznam zkratek

DBS - deep brain stimulation, hluboké moz-
kova stimulace

DYT - dystonie torzni; geneticky podminéné
primarn{ dystonické syndromy

GPi - vnitni globus pallidum

Zakladni klasifikace
dystonickych syndromu

Dystonie patfi mezi ¢asté extrapyramido-
vé syndromy, které se manifestuji mimovolnimi
kontrakcemi jednoho nebo skupiny svald, které
vedou k abnormalnimu, ¢asto kroutivému po-
hybu, zaSkubu nebo posture. Dystonie se nej-
Castéji projevuje fokalnim postizenim svalstva
$fje a obliceje, jindy postihne nékolik svalovych
segmentl soucasné nebo se generalizuje, ¢imz
zasdhne vétsinu svalstva v téle. Pacienty casto
invalidizuje do té miry, Zze musi byt uvazovano
o invazivnim feseni — hluboké mozkové stimu-
laci (Deep Brain Stimulation — DBS). Z hlediska
budouciho Ucinku DBS se ukazalo jako ddlezi-
té hodnotit dystonii nejen podle anatomické

distribuce, ale i podle dalsich kritérii, jako je vék
na pocatku onemocnéni, trvani dystonickych pfi-
znakd ¢i etiologie (Andrews et al,, 2010; Vidailhet
et al, 2012). Klasifikace na primarni a sekundarnf
dystonické syndromy je zfejmé nejdllezitgjsim
voditkem v indika¢nim procesu DBS. Zatimco
primarni dystonické syndromy vznikajf bez zjevné
priciny a dystonie je zpravidla u nich jen jedi-
nym klinickym pfiznakem, sekundarni dystonie
vznikaji poskozenim bazalnich ganglii v souvis-
losti s traumatem, ischemii, zanétem, toxinem,
metabolickou poruchou nebo degenerativnim
procesem. Rada z nich patii do kategorie tzv.
dystonie-plus syndrom(, kdy se vedle dystonie
manifestuji nékteré dalsi symptomy (myoklonus,
spasticita, parkinsonizmus, epileptické zachvaty
nebo kognitivni deficit). V diagnostice primarnich
dystonii, které zpravidla zac¢inajf v détském veéku
a adolescenci a které obvykle generalizujf, se vy-
znamnou mérou uplatruje genetické testovant.
Diky tomu je mozné primarni dystonie rozdélit
na dve zakladni skupiny (DYT1 a non-DYT1) a lépe
se vyslovit k moznému budoucimu Ucinku DBS.
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Hluboka mozkova stimulace

Lécba pomoci DBS je u dystonickych syn-
dromd téméf vyhradné cilena na vnitini palli-
dum (GPi), pfesnéji na jeho motorickou ¢&ast.
Elektroda je zpravidla implantovéna co nejvi-
ce k jeho spodnimu okraji do samé blizkosti
optického traktu a do relativni blizkosti vnitin{
kapsuly, kterd se nachazi medialné (Coubes et
al,, 2000). Ukdzalo se, Ze pravé neurostimulace
posteroventralni ¢asti GPi ma antidyskinetické
Ucinky, zatimco pfi stimulaci jeho dorzaInf ¢asti
se dystonické pfiznaky mohou jesté zhorsit ne-
bo vyprovokovat. Pro Uspéch 1é¢by je dllezité
zavést stimulacni elektrody oboustranné, nebot
i u stranové asymetrickych dystonickych proje-
vl je nutné ovlivnit aberantnf inervaci z obou
hemisfér. DuleZité je stimulovat dostate¢né
velky objem GPi, coZ je ve srovnani s jinymi ja-
dry energeticky vice ndro¢né. K dispozici jsou
neurostimuldtory, kterymi |ze stimulovat obé
jadra soucasné a které Ize pravidelné bezdratove
dobijet, coz je nespornou vyhodou zejména
u détskych pacientl. Ocekavana doba Zivotnosti



Tabulka 1. Prognosticky pfiznivé a nepfiznivé ptiznaky DBS GPi u dystonickych syndromd

pFiznivy priznak

nepFiznivy priznak

primarni dystonie

sekundarni dystonie

DYT

non-DYT1

tardivni dystonie

jina sekundarni dystonie

fazicky typ dystonie

mobilni typ dystonie

prosta dystonie

ortopedickd abnormita

zacatek v détstvi

zacatek v dospélosti

kratsi trvani dystonie

deldi trvani dystonie

normalni premorbidni vyvoj

abnormalnf premorbidni vyvoj

normalni intracerebralni nalez

intracerebrélni léze

normalnf psychika

psychiatrickd komorbidita

psychogenni dystonie

nerealistické ocekavani

dobijitelnych systéma tak dosahne az deseti let,
zatimco u béznych stimuldtord je to 4-6 let.
DBS GPi navazuje na Uspéchy oboustrannych
lezionelnich zakrokd, které se u dystonif prova-
dély jiz od 50. let. Za pocatek éry neurostimu-
lace u dystonif viak Ize povazovat az Uspésné
zavedeni DBS GPi u pacientl s DYT1 primarn{
dystonif v devadesatych letech (Coubes et al,
2000). Z dalsich jader, které jsou voleny spise
vyjimecné, Ize cilit i na nékterd motoricka tala-
mickd jadra, u kterych jsou pozitivni zkusenosti
s lé¢bou fokalnich dystonii hornich koncetin.
DBS GPi naproti tomu Iépe ovliviuje dystonic-
ké projevy s axialni distribuci, snad s vyjimkou
dystonickych poruch feci ¢i oromandibularn{
dystonie, které se neurostimulaci ovliviuji méné
(Bronte-Stewart et al,, 2011).

Zakladni otdzkou zUstédva, u jaké dystonie
a v jaké fazi bychom méli o DBS GPi uvazovat.
Z&vazna kritéria, kterd by v indikacnim procesu
byla spolehlivym voditkem, doposud neméame.
Dlvodem je nedostatek validnich dat a malo
prospektivnich klinickych studif na dostate¢ném
poctu pacientd. Zatimco u nejcasteji implanto-
vanych pacientd s DYT1 dystonif jsou validnf
zdznamy jen priblizné od 200 pacientd, u fokal-
nich dystonickych syndromd je jich jeSté méné
(Vidailhet et al., 2012). Na zakladé dosavadnich
empirickych zkusenostf jiz byla zformulovéna
néktera doporuceni. Vychdazeji z hodnoceni klinic-
kych symptomd, pfedevsim z rozsahu, charakteru
a tize dystonického postizenf, véku na zactku
prvnich pfiznakd, trvani nemoci veetné zohled-
néni vysledkd dosavadni farmakologické 1écby
a genetickych faktord (Bronte-Stewart et al,, 2011).

K volbé DBS zpravidla uvazujeme v situa-
ci, kdy dystonie nebo s ni spojend bolest vede
k vazné invalidizaci pacienta a kdy dostup-
né terapeutické moznosti jiz byly vycerpany.
Dlvodem mUze byt i hrozba rozvoje vedlejsich

komplikacf spojenych napt. s rizikem subluxace,
cervikalni myelopatie nebo s rozvojem status
dystonicus. Terapeutickymi moznostmi viak ne-
jsou zdaleka minény vsechny moznosti farmako-
logické 1é¢by, které si Ize predstavit. S delsim tr-
vanim dystonie mzeme ocekavat rozvoj fixnich
kontraktur nebo dokonce nizsi benefit DBS, tak-
ze zkoudeni nekonecnych kombinaci peroraini
léCby ¢&i cekani na spontanni remisi mdze operaci
prilis oddalit. Za vycerpani moznosti farmakolo-
gické lé¢by Ize povaZzovat nedostatecny efekt
monoterapie s podavanim alespor\ jednoho
preparatu ze skupiny anticholinergik a benzodia-
zepind v dostate¢né davce nebo v davce, kterd
vede k subjektivné netolerovatelnym vedlejsim
Ucinklim. U détskych pacientd, na rozdil od pa-
cientd v dospélém veku, je tolerance zejména
v piipadé anticholinergik zna¢né vysoka a pfi-
znivé terapeutické Ucinky se mohou projevit
az pfi podavani 10-20 tablet denné (Jankovic,
2004). U pacientd se vznikem dystonie pfed 26.
rokem véku musf byt za Ucelem vylouceni dopa
responzivni dystonie podavéna levodopa v dav-
ce alespon 1000 mg po dobu nékolika mésicl
(Ishikawa et Miyatake, 1995). U pacient( s fokal-
ni dystonif indikujeme nejen non-respondéry
lokalni lé¢by botulotoxinem A, ale i pacienty,
ktefi z denervacni Ié¢by opakované neprofituji
nebo u kterych byvé celkova davka pfilis vysoka
a kterd v minulosti vedla k nezddoucim ucinkim.

Primarni generalizované dystonie

U primarnich dystonif Ize obecné ocekdvat
dobry efekt DBS. Pacienti s primarni generalizo-
vanou dystonif by béhem indika¢niho procesu
méli byt geneticky testovani na pfitomnost né-
kterych zndmych mutaci DYT. Jde vesmés o au-
tozomalné dominantni dystonické syndromy
s nelplnou penetranci. Manifestuji se fazickou
nebo tonickou dystonif, ktera postihuje axialnf

svalové segmenty i koncetiny. Vedle nejcastéji
zastoupené dystonie DYTT1 jsou znamy klinické
Ucinky DBS u dystonii DYT6 a DYT11.

DYT1

Je nejzndméjSim a nejcastéji diagnostikova-
nym typem primarni generalizované dystonie.
Zactina obvykle v détstvi na dolnich koncetindch
arychle se generalizuje. Podle nékterych zdrojl
maji pacienti s primarni generalizovanou dystonif
DYT1 oproti non-DYT1 vétsi sanci na lepsi vysle-
dek DBS GPi (Krauss et al., 2003; Yianni et al,, 2003).
Zlepseni se zpravidla vyjadfuje poklesem moto-
rického skore Burke Fahn Marsdenovy dystonické
3kaly (BFM). Zatimco u DYT1 pozitivnich pacientl
bylo po operaci prokdzéno zlepseni BFM skore
053-92% (N=91), u non-DYT1 to bylo o néco mé-
né (0 39-79 %, N = 108) (Andrews et al, 2010). Vedle
dystonie se u respondérli zpravidla zlepsuje i bo-
lest, depresivni projevy a skére béznych dennich
aktivit. Piftomnost mutace DYT1 proto nékteff au-
tofi povazuji za prognosticky priznivy pfiznak a to
zejména u déti (Borggraefe et al, 2010). Jde vsak
o kontroverzni téma, protoze jiné studie rozdily
v Ucincich mezi dospélymi a détmi nezaznamenaly
(Coubes et al, 2004; Vidailhet et al, 2005). Mutace
DYT1 navic sama o sobé nezarucuje Uspéch DBS
GPi. Existujf sporadické pripady DYT1, které na DBS
GPi nezareagovaly vibec, nebo které se po né-
kolika letech dobrého efektu zacaly z neznamych
ddvod zhorsovat. Pii retrospektivnim hodnoce-
ni se tito pacienti od respondérd v predoperacni
fazi pfitom nijak nelisili (Cif et al, 2010). Pacienti
s DYT1 jsou mimochodem nejdéle sledovanymi
dystonickymi pacienty lé¢enymi pomoci DBS GPj,
u kterych je pozitivni U¢inek pozorovén i po vice
nez deseti letech.

DYT6

Jde o dystonicky syndrom zacinajici v dét-
stvi. Prvni pfiznaky zacinaji axidlné v oblasti Sije
nebo trupu a nadsledné generalizuji. Dystonie
se zpravidla manifestuje doprovodnou dysartrif
a hypofonii. Pocet implantovanych pacientd
s touto diagndzou je stale velmi nizky a Udaje
0 Ucincich DBS se ¢aste¢né rozchazeji. U nékte-
rych pacientl bylo pozorovano jen malé nebo
stfednf zlepSeni (Groen et al,, 2010). U naseho
pacienta s DYT6, ktery pozdéji rozvinul Zivot
ohrozujici status dystonicus nastal po zahajenf
DBS GPi dobry efekt, ktery dlouhodobé dosahl
zlepseni o 85 % (Jech et al., 2011).

DYTN
Oznacuje se téZ jako myoklonicka dystonie.
Jde o syndrom podminény variabilnimi mu-
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tacemi, které vedou k dysfunkci epsilon-sar-
koglykanového proteinu. Jde o zastupce tzv.
dystonia-plus syndromd, protoze kromeé dysto-
nie se projevuji dalsi motorické a psychické pri-
znaky. Zacing obvykle myoklonickymi zaskuby
v ranném détstvi. Dystonie se objevuje pozdeji
aZ béhem adolescence nebo dospélosti. Reakce
na DBS je zpravidla velmi dobré a dosahuje 60—
90% zlepseni (Azoulay-Zyss et al., 2011).

Primarni segmentalni
a fokalni dystonie

Také tyto syndromy reaguji na DBS GPi pfi-
znivé. Zacinajfl obvykle v dospélosti, zasahujf
jeden az dva sousedni segmenty a zpravidla
nevedou kinvalidité v takovém rozsahu jako
generalizované dystonické syndromy.

Cervikalni dystonie

Je spojena s mimovolnim sta¢enim, uklo-
nem, pfedklonem ¢i zadklonem hlavy nebo jejich
kombinaci. Vzhledem k vybornému efektu lokdIni
lé¢by botulotoxinem A se k operacnimu feseni
pristupuje jen u pacientl se zvlast zavaznymi
klinickymi projevy, sekundarnimi komplikacemi,
intenzivni bolesti a zejména se ztratou odpovida-
vosti k lokaIni denervaéni léebe. Ucinky DBS GPi
jsou u téchto pacientt dobré (Jeong et al.,, 2009)
a dosahuji v priméru zlepseni 0 26-78% (N =
67) (Andrews et al,, 2010). Dilci pfiznaky, které by
umoznili Uspésnost DBS GPi pfesnéji predikovat,
bohuzel neexistuji. Projevy fixni dystonie s defor-
mitou kreni patefe, kterd nemizi ve spanku, hovoff
spise proti implanta¢nimu zakroku.

Blefarospazmus

Projevuje se Castéjsim mrkanim nebo svi-
ranim ocnich vicek, které Ize vali jen obtizné
ovlivnit. Jde o nejcastéjsi typ sporadické fokalni
dystonie, kterd zacina ve stfednim véku obvykle
u zen. Udaje o ucincich DBS GPi jsou u téchto
pacientl priznivé (Vidailhet et al., 2012), i kdyz
pocet implantovanych pacientd je stéle relativne
nizky. Z Gvah o operacnim fesenf by viak méli
byt vylouceni pacienti s tzv. apraxii oteviran{
vicek, kterd mUze blefarospazmus pripominat.
Dobry efekt DBS GPi byva popisovan pfedevsim
u Meige syndromu (Houser et Waltz, 2005), coz
je segmentalni dystonie, ktera sdruzuje pfizna-
ky blefarospazmu s oromandibularni dystonif.
ZlepSeni feci Ci polykdni viak nenf natolik vy-
razné jako u blefarospazmu (Limotai et al,, 2011).

Camptocormie
Jde o primarni segmentalni dystonii, ktera
se manifestuje pfedklonem, méné ¢astéji Uklo-

nem trupu. Zlepseni dystonické camptocormie
bylo u nékolika pacientl po DBS GPi velmi vyraz-
né (Capelle et al, 2011). Pfiznivé Ucinky viak nelze
ocekdvat u pacientd, u kterych je camptocormie
zplsobena myopatii zddovych svald nebo orto-
pedickou deformitou patefe. Ani camptocormie
u Parkinsonovy nemoci nenf po DBS vzdy spo-
jena se zlepsenim (Capelle et al., 2011).

Fokalni dystonie ruky

DBS je u pacientl s grafospazmem a s jiny-
mi profesionalnimi kfe¢emi ruky zvazovéna jen
ve vyjime¢nych pfipadech. Oproti jinym dys-
tonickym syndromdm jsou zdokumentovany
ucinky jednostranné (kontralaterdlni) DBS ta-
lamickych jader, zejména ventrélniho ordlniho
jadra (Goto et al., 2008), které navazaly na pred-
chozi pozitivni zkuSenosti s [ézemi tohoto jadra.

Sekundarni dystonie

Jsou variabilni co do pfi¢iny i manifestace
klinickych projevl a jsou zfidkakdy omezeny
jen na dystonické symptomy. Byvaji vyvola-
ny patologickym mechanizmem, ktery vede
k ireverzibilnimu poskozenf bazalnich ganglif.
Ischemické a traumatické 1éze nebo metabo-
lické, zanétlivé ¢i heredodegenerativni procesy
mohou pfitom vést k podobnym dystonickym
pfiznaklm. Z hlediska DBS GPi patfi sekundarni
dystonie meziindikace s velmi nejistym vysled-
kem (Andrews et al., 2010; Bronte-Stewart et al,,
2011; Vidailhet et al,, 2012).

Mezi sekundarni dystonické syndromy s po-
tencidlné vybornym tGcinkem DBS GPi patif pou-
ze tardivni dystonie. U disponovanych osob
byva vyvoldna dlouhodobou expozici typickymi
neuroleptiky a zpravidla pfetrvava i po jejich
zaméné ¢i vysazeni. Pozitivni Ucinky neurostimu-
lace nastupuiji jiz béhem nékolika dnfa dosahuji
podobné pfiznivého efektu jako u primarnich
dystonii. Non-respondéfi jsou vzacni a k ovliv-
néni zakladniho psychiatrického onemocnénf
obvykle nedochézi (Thobois et al., 2011). Pocet
pacientl s tardivni dystonif, kteff dospéjf k za-
vedeni DBS GPi, je v3ak velmi maly. Perinatdlini
encefalopatie (détska mozkova obrna — DMO)
vede k rozvoji nezvladatelnych sekundérnich
dystonickych projevi nepomeérné castéji. Jejich
|é¢ba pomoci neurostimulace viak pfindsi jen
relativné malou $anci na Uspéch. V prvni skupi-
né 13 pacientd s dystonicko-atetoidni formou
DMO doslo jen ke 24% zlep3eni, pficemz Ctyfi
pacienti se zlepsili 0 39-55% a jini Ctyfi se ne-
zlepsili vibec (Vidailhet et al., 2009). V recentni
metaanalytické studii zahrnujici 68 pacientt bylo
zaznamenano zlepdeni dystonie v podobném

Neurologie pro praxi | 2013; 14(5) | www.neurologiepropraxi.cz

rozsahu (o0 23,6 %), pficemz projevy invalidity
se snizily méné (0 9%) (Koy et al., 2013). DBS GPi
u DMO pacientl by proto méla byt indikovéna
uvazlive s preferenci pacient s fazickym typem
dystonie a u pacientd s minimalnim nalezem
na magnetické rezonanci mozku. Mezi sekun-
darni dystonické syndromy, u kterych mizeme
DBS GPi zvazovat, je neurodegenerace spojend
s deficitem pantotendt kindzy (PKAN, dfive
Hallervorden-Spatzova nemoc). | pfes progresiv-
ni charakter tohoto onemocnéni ze u nékterych
pacientd pozorovat pomaly vyvoj a dobry efekt
neurostimulace na axialnf projevy dystonie, ktery
pretrvava fadu let (Adamovicova et al,, 2011).
Navzdory velké variabilité dosahuje zlep3eni
dystonie béhem prvnich Sesti mésicl od im-
plantace prdmeérmych 28,5% (Timmermann et
al,, 2010). DBS GPi byla vyzkousena s mensim
¢i vétsim Uspéchem u celé fady daldich dysto-
nickych syndromd vyvolanych sekundarnimi
pficinami (syndromy: Lesch-Nyhan, Cockayne,
dystonie — hluchota, Lubag, GM1 gangliosidé-
za, homocystinurie, kalcifikace bazélnich gan-
glif, traumaticka ¢i demyeliniza¢ni |éze). Jde vSak
jen o dil¢i kazuistiky, ze kterych nelze Ucinky DBS
GPi pfilis zobecrovat.
Faktory ovliviujici uc¢inky
DBS u dystonii

Pfes snahu definovat alespon zakladni indi-
kacnf a vylucovaci kritéria (Bronte-Stewart et al,,
2011), spolehliva doporuc¢eni DBS u dystonic-
kych syndromt doposud chybéji. Doporucent
se mnohdy opirajf jen o kazuistiky, nebo v lepsim
pifpadé o vysledky meta-analyz otevienych studit.
Soucasna Uroven znalosti pii vybéru kandidatl
vede k zohlednénf nékolika hledisek, které mohou
mit na budouci efekt DBS ur¢ity vliv (tabulka 1).

Etiologie. Patfi k zékladnim kritériim, které
musime vzit v Uvahu. Bylo prokdzéno, ze pri-
marni dystonie reaguji na Ié¢bu DBS GPi pod-
statné |épe nez sekundarni dystonie (Andrews
et al, 2010; Vidailhet et al., 2012). Pfitomnost i
absence mutace DYT1 pfitom zfejmé nehraje
rozhodujici roli (Coubes et al., 2004; Vidailhet et
al, 2005),i kdyz u détskych pacientU je jeji pozi-
tivita pravdépodobné zarukou vétsiho postope-
racniho efektu (Borggraefe et al,, 2010). Pacienty
se sekundarnimi dystonickymi projevy vzniklymi
v dUsledku perinatalni encefalopatie ani pacien-
ty, u kterych doslo ke vzniku dystonie v souvis-
losti s traumatickou lezi nebo intoxikaci, nelze
k vykonu obecné doporucit (Bronte-Stewart et
al,, 2011). Vyjimkou jsou tardivni dystonie, kte-
ré ze véech sekundarnich dystonii odpovidajf
na lé¢bu DBS GPi nejlépe (Thobois et al., 2011).



Lokalizace. Pacienti s generalizovanou dys-
tonif reagujf na DBS GPi srovnatelnym zlep3enim
jako segmentalni nebo fokaIni dystonie. Dystonie
hornich a dolnich koncetin méa podobnou sanci
na zlepseni jako dystonie trupuy, Sije, ¢i obliceje
s vyjimkou lingudini a oromandibularni dystonie.

Typ. Fazicka, neboli mobilni dystonie spoje-
na s pomalymi nebo rychlymi kroutivymi pohy-
by reaguje na DBS GPi vyznamné lépe a rychleji
nez tonicka dystonie s fixnim drzenim zkroucené
koncetiny nebo ¢asti téla (Vidailhet et al., 2005).
Pacienti s vyS$im stupném postizen{ se po im-
plantaci zlepsi obvykle v mensim rozsahu nez
pacienti, u kterych je intenzita dystonie pfed
operaci vyjadfena méné. Pacienti s ortopedicky-
mi deformitami, které vznikajf pfi dlouhodobém
plsobeni fixni dystonie, jsou navic prognosticky
nepfiznivym znamenim.

Vék. Dospéli i détsti pacienti s dystonif majf
pti DBS GPi srovnatelnou sanci na zlepseni. Faktor
véku je nutné posuzovat z vice aspektl. Z hlediska
véku, kdy doslo k manifestaci prvnich pfizna-
kd a z hlediska véku, kdy je implantacni zakrok
proveden. S tim Uzce souvisi otazka trvani dys-
tonie, protoze dospéli pacienti s dystonif dospéji
k implantacnimu zakroku zpravidla pozdéji. Vék
v dobé operace zfejmé neni z hlediska budouciho
efektu rozhodujici, i kdyz toto doporuceni neni
pfijiméano bez vyhrad. Nékteré studie naznacuj,
Ze operace u mladsich pacientd je spojena s vét-
sim efektem nez u starsich pacientl se stejnou
diagnézou (Alterman et Tagliati, 2007). Jini pou-
kazujf na to, Ze dlvodem horsiho efektu mize byt
delsi trvani nemoci (Isaias et al., 2008).

Strukturdlnindlez. Normalni loziskovy nalez
na magnetické rezonanci mozku je spojen s vyssf
pravdépodobnosti Uspéchu DBS GPi nez vyskyt
strukturdlni 1éze. Souvisf to i s etiologif, protoze
u sekundarnich dystonif, které na neurostimula-
ci reagujf hire, existuje vyssi riziko loZiskovych
abnormit. Samotna pritomnost léze bazélnich
ganglif vSak nenf absolutnf kontraindikaci k im-
planta¢nimu zékroku. Pacienti po talamotomii
nebo pallidotomii, u kterych se antidystonicky
efekt postupné vytratil, se mohou na DBS GPi
opétovné zlepsit (Katayama et al.,, 2003). Ztejmé
zalezi i na lokalizaci léze uvnitr GPi.

Psychiatrickd komorbidita. Hledani psycho-
tickych a depresivnich pfiznakl ¢i hodnocent
kognitivnich funkci je ddlezitym faktorem v in-
dikacnim procesu DBS u Parkinsonovy nemoci.
Zda je to stejné dilezité i u dystonickych syndro-
mU nelze jednoznacné uzavrit (Jahanshahi et al,,
2011). Dlvodem je skute¢nost, Ze kognitivni de-
ficit ¢i psychdza jsou u primdrnich dystonif spise
ztidkavym jevem. DBS GPi pravdépodobné neni

u dystonickych pacientd spojovéna se vznikem ¢&i
prohlubovanim kognitivniho deficitu. Vzhledem
k nékolika publikovanym pfipadim sebevrazd je
nutné v indika¢nim procesu pétrat také po de-
presi a suicidalnich sklonech (Foncke et al,, 2006).
Doposud se viak neprokazalo, Zze by DBS GPi
u dystonickych pacientl indukovala sebevra-
Zedné jednani. U vsech popsanych pfipadd totiz
existovalo zvysené riziko jiz pfed operaci.

Interni komorbidita. U dystonickych pa-
cientl probihd implantacni zakrok vétsinou
v celkové anestezii. Zda je pacient z internfho
hlediska neurochirurgického vykonu schopen,
by mél rozhodnout prakticky lékaf nebo internis-
ta v rdmci béZného predoperacniho vysetieni.
Korekce hypertenze a preruseni antiagregacni
|é¢by patii k zakladnim pozadavkdm.

Pooperacni priibéh

Lécba dystonie pomoci DBS GPi je spojena
s fadou moznych komplikacf a rizik (Yianni et al.,
2003). Peroperacni komplikace vyplyvaji z pova-
hy zakroku a podobné jako u jinych stereotaktic-
kych operaci mohou vést k hemoragii, zanétu, ¢i
v lepsim pfipadé jen k otoku. Ten byva jednim
zdUvodu vzniku tranzitorni mikroléze v bezpro-
stfednim sousedstvi elektrody, kterd u nékterych
pacientll vede k do¢asnému zlepseni dystonie
jiz nékolik hodin az dnf po vykonu. Se zahajenim
chronické neurostimulace se vyplati 2-4 tydny
vyckat az mikroléze odeznf a klinicky obraz dys-
tonie se vrati do podobného stavu jako pred
operaci. Migrace, zalomeni elektrody, rozpojent
elektrického obvodu a selhani hardware, patff
mezi vzacné komplikace (Andrews et al., 2010).

Pozitivni ucinky DBS GPi nastupuji po jejim
zahdjeni zpravidla pomalu v fadu tydnd az mé-
sict. Zmeény spojené s navysovanim stimulac-
nich parametr DBS se proto doporucuji délat
v pomalych, napt. tydennich krocich. Rychlost
nastupu antidystonického efektu pfitom ne-
Ize u konkrétniho pacienta nijak pfedpovédét.
Viyjimkou jsou tardivni a myoklonické dystonie,
které na DBS GPi reagujf nejrychleji, zpravidla jiz
béhem nékolika dnd. Vysazovani perordini an-
tidystonické medikace Ize doporucit az po do-
sazeni maximalniho klinického ucinku neuro-
stimulace. Definitivni hodnoceni Uspéchu DBS
GPi Ize provést az 9-12 mésicli od implantace.
Za respondéra povazujeme pacienta, u které-
ho se dystonické skore zlepsi alespory o 50 %,
pricemz u non-respondéra zlepseni neprekroci
20% hranici. Chronicka neurostimulace viak mGze
vést k nékterym nezadoucim Ucinkdm, z nichz
zdaleka ne véechny mizeme zménou nastaveni
stimulacnich parametr( ovlivnit. Vedle postupné-

ho vyhasinani i¢inku DBS GPi se mohou objevit
symptomy, které se pfed operaci nevyskytovaly.
Jde napfiklad o rozvoj mirného parkinsonského
syndromu a dysartrie (Vidailhet et al, 2012). MUze
dojit i k jevu zcela opa¢nému, kterym je Uplné
vymizenf{ dystonie, a to navzdory dlouhodobému
vypnuti DBS. Pomineme-li moznost spontanni
remise, ke které u dystonif mUze dochdzet, pfi-
chdzeji v Uvahu pfiznivé neuroplastické zmény
indukované chronickou neurostimulaci, které ve-
dou k potlaceni aberantniho motorického vzor-
ce. U vétsiny pacientd vsak dochazi ke zhorseni
dystonie, které nastava béhem nékolika hodin
az dnd po vypnuti nebo vybitf neurostimulatoru.

Zaveér

Hluboka mozkova stimulace vnitfniho palli-
da pfinesla velky prokrok v [é¢bé dystonickych
syndrom. Pfestoze nejde o kauzalnf1écbu, md-
Ze u nekterych pacientl vést k vice nez 90%
zlepseni. Problém mUze spocivat ve spravném
vybéru kandidatl, protoze ne vsichni paci-
enti s dystonif reaguji na tuto lé¢bu priznive.
Dosavadni empirické zkuSenosti radi indikovat
predevsim mladsf pacienty s primarni geneticky

podminénou generalizovanou dystoni.
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