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Att leva med dystoni

En enkatundersokning till Svensk dystoniférenings medlemmar

[MMed dystoni menas ett tillstind med ofrivilliga ihallande
muskelsammandragningar som leder till vridande upprepade
rorelser eller onormal kroppshallning. Smaérta ar vanligt fore-
kommande. Tillstandet kan drabba enstaka muskler, grupper
av muskler eller vara mer utbrett. Fran att tidigare ha varit an-
sedda som psykogena tillstand 4r det idag klarlagt att de allra
flesta fallen har sitt ursprung i storningar i motoriska centra-
la bansystem, framfor allt i de basala ganglierna [1, 2]. Fran
att ha varit en kind foreteelse endast for neurologspecialister
har kunskaper om dystonisjukdomarna under 199o-talet spri-
dits till en vidare krets av lédkare och vardpersonal.

Den totala prevalensen av primér dystoni anges i en euro-
peisk multicenterstudie till 156/1 miljon. Vanligast ar cervi-
kal dystoni (57), blefarospasm (36) och skrivkramp (14) [3].
Segmentella och fokala dystonier r 1,9—3,6 ganger vanliga-
re hos kvinnor &n hos min [4, 5]. Den vanligaste insjuknan-
deéldern dr mellan 40 och 49 ar. Aven om flertalet fall upp-
star sporadiskt anges att slidktingar med dystoni forekommer
hos cirka 23 procent [6].

Den behandling med olika mediciner som tidigare statt till
buds gav séllan god symtomlindring och medforde ofta be-
svirande biverkningar. Manga drabbade provade dven andra
behandlingar som sjukgymnastik, kiropraktik eller akupunk-
tur. Injektioner med botulinumtoxin innebar for manga dysto-
nidrabbade en revolution och en vésentligt forhdjd livskvali-
tet ndr tekniken etablerades under 1990-talet [1, 7-9].

Svensk dystoniférening

Svensk dystoniférening har idag 340 medlemmar och har
som dndamal att pé olika sétt frimja de dystonidrabbades in-
tressen. For att kunna gora detta pa basta sétt har det inom for-
eningen bedomts att ytterligare information behdvs om de
drabbades situation och egna erfarenheter. Under varen 2000
vande vi oss darfor till foreningens davarande medlemmar
med frdgor pa en del av de punkter vi sjdlva bedomt som de
viasentligaste. Svaren var givetvis anonyma, och responsen
var imponerande. Av de 268 formuldr som utsdndes aterkom
221 (82 procent) med fullstindiga enkétsvar.

[['Resultat

Av de 214 personer som angett kon var 174 (81 procent) kvin-
nor. Riktigt s& stor kvinnodominans foreligger inte i for-
eningen (76 procent) och sannolikt heller inte bland de cirka
2 000 dystonipatienter som idag far behandling i Sverige.
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Dystoni ar en grupp av sjukdomar med ofrivilliga ihal-
lande muskelsammandragningar. En enkat till Svensk
dystoniférenings medlemmar presenteras.

81 procent av de svarande var kvinnor, och den vanli-
gaste formen var cervikal dystoni (spasmodisk torti-
collis).

21 procent angav att de hade slaktingar med stord ro-
relseformaga.

Tid fran symtomdebut till ratt diagnos var sex ar.

Injektion med botulinumtoxin och sjukgymnastik ran-
kades som mest effektiva behandlingar. Manga drab-
bade uttryckte dnskemal om mer sjukgymnastisk be-
handling, battre lakarkontinuitet och mer psykologiskt
stod.

Medianéldern hos de svarande var 55 ar, endast 5 svarande
var under 30 ar och 28 personer var 69 ar eller éldre.

Av de svarande forvarvsarbetade 102 (47 procent), varav
44 (20 procent) arbetade heltid. Av dessa var emellertid 11
vid svarstillfdllet sjukskrivna. Dystonidrabbade forvirvsar-
betar sdledes i stor utstrickning trots sina handikapp. En av de
svarande efterlyste battre rddgivning for att hantera relatio-
nerna med arbetsgivaren.

Totalt avgavs 313 svar av 221 svarande, vilket innebér att
manga angav fler d4n en typ av dystoni. Cervikal dystoni var
inte ovéntat den vanligaste formen och férekom hos 85 pro-
cent. Nést vanligast var oromandibuldr dystoni (16 procent),
skrivkramp (9,5 procent), blefarospasm (9 procent) och spas-
modisk dysfoni (6 procent) (Tabell I). Bilden ar mer belysan-
de for foreningens medlemmar an f6r fordelningen av preva-
lensen av de olika dystoniformerna i den svenska befolkning-
en.

En naturlig reaktion for den drabbade &r att sdka en ratio-
nell forklaring till debuten av dystonin. Av de tillfrigade hade
161 (73 procent) tyckt sig finna ett samband med en eller fle-
ra intraffade handelser eller forhallanden. Vanligaste angivna
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Tabell I. Typ av dystoni (n=313).

Cervikal dystoni (torticollis) 188
Oromandibulér dystoni 24
Skrivkramp 21
Blefarospasm 20
Spasmodisk dysfoni 14
Meiges syndrom 8
Hemidystoni 8
Generell dystoni 4
Annan 26

orsakerna var stress i jobbet eller den ndrmaste omgivningen
och stark sinnesrorelse i samband med olycka/motgang av
personligt slag.

47 personer (21 procent) uppgav att de hade slaktingar
med stord eller nedsatt rorelseféormaga. P4 fragan om nagon
sldakting hade haft dystoni svarade 14 ja (6 procent), och av
dessa angav 4 (2 procent) att flera ndra slaktingar var dysto-
nidrabbade.

216 personer kunde tidsbestimma de forsta besvaren. Ge-
nomsnittlig debutélder for dessa var 41,6 ar. Den genom-
snittliga dldern vid tillfallet for rétt diagnos var 48,2 ar. Kor-
rekt diagnos fick gruppen siledes genomsnittligt drygt sex ar
efter det att besviren borjade.

Pé fragan hur manga likare som konsulterats innan korrekt
diagnos forelag fordelade sig svaren enligt foljande:

* hos forsta konsulterade ldkare

* efter besok hos 2 likare

* efter besok hos 3—5 lakare

* efter besok hos 6—9 lakare

* efter besok hos fler dn 10 ldkare

41 (19 procent)
59 (277 procent)
96 (44 procent)
11 (5 procent)

10 (5 procent)

Fem personer angav att sjukgymnast aktivt medverkat till
att vederborande fatt rétt diagnos, i ett fall hade naprapat
medverkat.

Behandling

Patienterna fick sjélva, pa en femgradig skala (5 = mycket
bra, 4 = bra, 3 = varken bra eller daligt, 2 = daligt, 1 = myck-
et daligt), ranka sina upplevelser av effekten av sex olika be-
handlingar: kiropraktik, akupunktur, sjukgymnastik, qi gong
(ett slags fysisk tréning i syfte att uppna balans och symme-
tri), tablettmedicinering och injektioner med botulinumtoxin.

Inte ovintat hade de flesta (90 procent) provat och gett
omdome om botulinumtoxin, som ocksé var den behandling
som hade den bésta effekten (medelpoédng = 3,81). Sjukgym-
nastik rankades som den nist effektivaste behandlingen (me-
delpoéng = 3,64) av de 78 procent som provat detta. 29 av de
svarande (13 procent) hade provat qi gong och givit detta en
medelpodng pa 3,17. Tablettmedicinering &r verksam i vissa
slag av dystoni, varfor det kan vara fel att rdkna genom-
snittspoang for detta behandlingsalternativ. 134 svarande (61
procent) hade prévat detta, men endast 45 upplevde sadan
medicinering som verksam. Akupunktur och kiropraktik upp-
levdes som mindre verksamma alternativ. Resultaten av de
provade behandlingarna framgéar av Tabell I1.

De allra flesta av de svarande var pa det hela taget nojda
med det bemdtande, den information om dystoni och de at-
gérdsprogram som de fatt hos behandlande likare. Dock finns
ett mindre antal som uttryckt missndje med forstéelsen for de
relationsproblem som sjukdomen véllar (19 procent), med att
lakaren har for lite tid att lyssna (46 procent) eller med den in-
formation om dystoni som givits (17 procent).
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Tabell Il. Prévade behandlingar och resultat av dessa. 5 = mycket
bra, 4 = bra, 3 =varken bra eller daligt, 2 = daligt, 1 = mycket daligt.

Omddme: 5 4 3 2 1 medel
Injektion med

botulinumtoxin (N=199) 49 0 4 12 7 3,81
Sjukgymnastik (N=173) 33 64 61 12 3 3,64
Qi gong (N=29) 1 10 14 1 3 3,17
Medicinering (N=135) 10 35 45 28 17 2,94
Akupunktur (N=125) 8 13 62 20 22 272
Kiropraktik (N=82) 2 9 36 15 20 2,48

Ett drygt hundratal personer har gett forslag till forbatt-
ringar inom varden. Dessa forslag har grupperats i foljande
fyra huvudgrupper:

* Mer/bittre specialiserad sjukgymnastisk behandling: 58
forslag

e Mer/bittre information och battre kontinuitet i 14kar-
kontakter: 37 forslag

* Mer psykologiskt stod: 13 forslag

* Mer forskning, effektivare mediciner: 6 forslag

Kommentarer pd manga svarsformuldr gav uttryck for stor
uppskattning av de insatser som gjorts och de effekter som
vunnits genom, i en del fall namngivna, sjukgymnasters ar-
bete och som man vill lata d&ven andra dystonipatienter ta del
av. Nagra av dem som betonat behovet av psykologiskt stod
har sarskilt angett att detta bor séttas in i anslutning till att man
fatt sin diagnos, som ett stod i genomlevnaden av krisperio-
den innan dystonin »accepterats« som nagot man maste leva
med.

Relationer med omgivningen

Familjerelationerna utsdtts for starka pafrestningar, framfor
allt vid insjuknandet och krisperioden ndrmast dérefter. Av de
211 svarande upplever 108 (51 procent) ett starkt stod fran fa-
miljen, 78 (37 procent) upplever stodet ndgot svagare och 25
(12 procent) saknar stod.

Den dystonidrabbade forlorar en del av sitt kroppssprak
och riskerar darmed att bli misstolkad och missforstadd, vil-
ket i vissa fall kan leda till social isolering. Bland de tillfra-
gade i enkéten tycks dessa konsekvenser dock sillan vara ut-
talade. Endast 20 (9 procent) uppgav att de ofta blir missfor-
stddda och 15 (7 procent) att de isolerar sig frdn omvirlden.
Delvis instdmde dock 53, respektive 49, procent i dessa pa-
staenden, vilket forsiktigtvis kan tolkas som att man dé och da
rakar ut for missforstand respektive kdnner behov av att iso-
lera sig.

Kontakterna med forsikringskassan och dess representan-
ter spelar en stor roll. 186 (84 procent) av de svarande hade
varit i kontakt med forsikringskassan. Av dessa upplevde en-
dast 42 (23 procent) att de mott handldggare som kunnat och
velat ge ritt assistans.

[[Diskussion

Vi fann en god 6verensstimmelse avseende epidemiologiska
data mellan Svensk dystoniforenings medlemmar och tidiga-
re publicerade studier avseende savél insjuknandedlder som
konsfordelning och typ av dystoni [3-5]. Intressant nog sva-
rade ndstan exakt samma andel (21 procent) att de hade slak-
tingar med stord rorelseformaga som i en tidigare studie av
Waddy och medarbetare 1991 (23 procent) [6]. Dystonisjuk-
domarnas relativa séllsynthet och varierande symtombilder
gor att de kan vara svara att kidnna igen. Drygt hélften av de
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svarande hade besokt tre eller fler ldkare innan korrekt dia-
gnos stélldes, 10 procent hade besokt fler dn sex ldkare. Lik-
som i internationella studier blev vintetiden till ritt diagnos
lang, for vara patienter drygt 6 &r. I en nyligen presenterad
engelsk enkdtundersdkning omfattande 291 personer med
dystoni anges en véantetid till rétt diagnos till 4,6 ar [10].

Den behandling som rankades hogst av patienterna var,
inte ovéntat, injektioner med botulinumtoxin. Det rader idag
en bred enighet om att behandling med botulinumtoxin 4r en
sdker och effektiv metod med goda langtidsresultat, speciellt
vid cervikal dystoni [8, 11, 12]. Aven om behandlingen ir dyr
(cirka 16 000 kronor per ar bara i medicinkostnader) har det
tydligt visats att inte bara dystonisymtomen minskar utan att
man dven ser forbattringar avseende livskvalitetsaspekter
(Nottingham Health Profile) saisom emotionella symtom, so-
ciala funktioner och smérta [13].

De manga olika, och ofta daligt dokumenterade, utvirde-
ringsinstrumenten gor det svart att jamfora olika behandlings-
studier [14]. Att bara méata behandlingseffekt avseende neu-
rologiska statusfynd (till exempel med Tsui-skala) ger dock
en ofullstdndig bild. Vid forsok till utvirdering av behand-
lingseffekt bor &ven metoder anvindas som maéter patientens
totala sjukdomsupplevelse [15]. Vid jamforelse mellan dem
som valde att avsluta, respektive fortsitta sin behandling med
botulinumtoxin ségs skillnader framfor allt avseende funk-
tionsnedséttning och betriffande patientens egen upplevelse
av sjukdom och handikapp [16].

Aven sjukgymnastisk behandling rankades hogt i denna
studie. Sérskild sjukgymnastik for dystonidrabbade har i Sve-
rige sedan sjuttiotalet utvecklats av en handfull sjukgymnas-
ter i ndra samarbete med neurologer. Individuellt utformade
program for sjukgymnastik tillampas numera bade for pati-
enter som inte svarar pa toxinbehandling och som komple-
ment till injektionerna, en vig att atererévra en mer normal
kroppshéllning och ett »muskelminne« med samma syfte.
Sjukgymnastik med individuellt utformat program framstar
som ett virdefullt och efterfragat komplement till injektio-
nerna.

Kontakten med och bemoétandet fran varden upplevdes
som god av flertalet patienter, som ju ofta kommer for botu-
linumtoxininjektioner var tredje manad. Langre tid hos ldka-
ren och bittre kontinuitet samt mer psykologiskt stdd efter-
lystes dock av méanga, nagot som manar till eftertanke nér
krav pa effektivare mottagningar med farre och kortare ater-
besok dr den kliniska vardagen fér manga behandlande 14ka-
re. Uppenbarligen bor forsikringskassans handlédggare fort-
sittningsvis bli en prioriterad malgrupp for information om
dystonisjukdomar.

Det ar var férhoppning att den belysning av dystonins oli-
ka dimensioner som undersdkningen givit skall komma till
anvindning inom varden och inom berdrda myndigheter och
bidra till att 6ka forstdelsen och insatserna for att lindra ef-
fekterna av den omvilvning och det identitetsbyte som dysto-
nin patvingar de drabbade.
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SUMMARY
Living with dystonia — a patient survey

Anders Silfors, Goran Solders
Lakartidningen 2002,99:786-9

The dystonias are movement disorders with sus-
tained muscle contractions causing twisting move-
ments or abnormal postures. A patient survey sent
to 268 members of the Swedish Dystonia Patient
Association was returned by 221 (82%). Most of the
patients (81%) were women and the most common
form was cervical dystonia (spasmodic torticollis).
Median age at onset was 41.6 years. The time from
onset of symptoms to correct diagnosis was on
average 6 years. 21% had relatives with movement
derangements. Injection with Botulinus toxin and
physical therapy were ranked as the most effective
treatments. Many patients expressed a need for
more physical therapy as well as a desire to meet
the same physician each time and to receive more
intensive psychological support.
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