Was ist Dystonie?

Dystonie ist eine neurologische Erkrankung. Es handelt sich
um eine Bewegungsstorung, die gekennzeichnet ist durch
eine Uberaktivitdt der Muskeln. Diese fiihrt zu unwillkiirli-
chen, d.h. nicht steuerbaren Verkrampfungen. Die Folge
sind abnorme Bewegungen und Haltungen der betroffenen
Korperbereiche. Muskeln ziehen sich kurzzeitig oder anhal-
tend zusammen, ohne dass der Betroffene dies beeinflussen
kann. Bestimmte Funktionen werden dadurch eingeschrénkt.
Der Patient leidet oftmals unter Schmerzen.

Eine Dystonie kann jeden treffen — in jedem Alter, in jeder
Lebenssituation. Dystonie ist eine organische und keine
psychische Erkrankung. Dystonie flihrt nicht zu einer Beein-
trachtigung der geistigen Leistungsfahigkeit.

Zu guter Letzt

Dystonie ist eine seltene und noch wenig bekannte Krankheit.
Wenn Betroffene Krampfanfille in der Offentlichkeit erleiden,
stolRen sie nicht selten auf Unverstandnis oder zumindest Hilf-
losigkeit. Die Unkenntnis Uber die Krankheit kann im Ernstfall
gefahrlich fir den Betroffenen werden.

Hinzu kommt, dass Betroffene nicht selten eine jahrelange
Odyssee an Arztbesuchen hinter sich haben, bevor die Dia-
gnose Dystonie gestellt wird.

Die Unsicherheit beziiglich der eigenen Erkrankung und die
weit verbreitete Unkenntnis in Bezug auf Dystonie in der Of-
fentlichkeit sind zwei Faktoren, unter denen Betroffene sehr
stark leiden. In den meisten Fallen ziehen sich Menschen mit
Dystonie immer mehr zuriick, weil ihnen Krampfanfalle in der
Offentlichkeit peinlich sind.

Wichtig fir das Selbstwertgefiihl der Patienten sind die per-
sonliche Auseinandersetzung mit der Diagnose und die stén-
dige Information Uber Therapiemdglichkeiten. Neben einer
guten, individuellen Therapie tragt das soziale Umfeld mit ver-
standnisvollen Freunden und Angehdrigen erheblich dazu bei,
dass der Betroffene die Dystonie annimmt und bewaltigt.

Eine grolRe Rolle spielt der Austausch mit anderen Dystonie-
Patienten. In den regionalen Selbsthilfegruppen der Deut-
schen Dystonie Gesellschaft e.V. (DDG) finden Betroffene
Rat und Hilfe.

,Nur gemeinsam sind wir stark“ —
Werden Sie Mitglied bei der
Deutschen Dystonie Gesellschaft e.V.!

Die DDG-Gruppenleiter der in Ihrer Nahe befindlichen Regio-
nalgruppe oder die DDG-Geschaftsstelle informieren Sie gern
und senden Ihnen auf Wunsch ein Antragsformular zu.

Das Antragsformular (Beitrittserklarung) finden Sie ebenfalls
auf der Homepage der DDG unter www.dystonie.de.
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Sie ist siebzehn. Sie sitzt im Rollstuhl. Sie steuert ihn durch alle
Kurven. Auch wenn die Hand nicht schreiben kann. Ihre Stimme
ist nicht zu verstehen. Ihr Sprachcomputer setzt um, was sie
sagen méchte. Sie ist die Kliigste in ihrer Klasse und wurde
zur Klassensprecherin gewéhlt. Trotz ihrer generalisierten Dys-
tonie. Ihr Lebensmut ist ungebrochen.

Welche Formen von Dystonien gibt es?
Unterscheidungsmerkmale

1. Die Ursache:

Bei der primaren bzw. idiopathischen Dystonie gibt es keine
erkennbare Ursache. Zum Teil sind Dystonien erblich bedingt.
Daneben gibt es sekundare bzw. symptomatische Dystonien,
die sich auf der Basis einer anderen Grunderkrankung entwi-
ckeln.

2. Das Alter des Patienten:

Dystonien unterscheiden sich nach dem Alter. Die infantile
Form entwickelt sich im Kindesalter, die juvenile bei Jugendli-
chen und die adulte bei Erwachsenen.

3. Betroffene Korperregion:

Ist die von nicht-steuerbaren Verkrampfungen betroffene Kér-
perregion sehr eng begrenzt, handelt es sich um eine fokale
Dystonie. Wenn ein bestimmter Bereich erkrankt ist, nennt man
dies eine segmentale Dystonie. Bei einer multifokalen Dystonie
treten die Beschwerden an mehreren, eng begrenzten Korper-
stellen auf. Hat die Krankheit Arme, Beine und Rumpf erfasst,
spricht man von einer generalisierten Dystonie. Bei der Hemi-
dystonie beschranken sich die umfassenden Beschwerden auf
eine Kdrperhalfte.

Die generalisierte Dystonie

Eine generalisierte Dystonie kann primér und infantil oder juve-
nil sein, sie kann symptomatisch sein und bereits im Kindesal-
ter oder erst im Jugend- oder Erwachsenenalter auftreten. Eine
generalisierte Dystonie kann erblich bedingt und im Kindesalter
schon stark ausgepragt sein. Sie kann sich aber auch erst im
Laufe vieler Jahre voll ausprégen. Bei einer generalisierten

Dystonie handelt es sich, wie auch bei allen anderen Dysto-
nieformen, um eine organische Bewegungsstorung und nicht
um eine psychische Erkrankung.

Ursachen

Ein Grofteil der generalisierten Dystonien, bei denen andere
Ursachen ausgeschlossen werden kénnen, sind vererbt. Die
Auspragung der dystonen Bewegungsstérungen ist allerdings
sehr unterschiedlich.

Bei generalisierten Dystonien wird in 45 % der Félle eine Ursa-
che gefunden, und zwar unabhangig davon, in welchem Alter
die Dystonie auftritt. Die Liste der Erkrankungen, bei denen
eine sekundére Dystonie auftreten kann, umfasst viele seltene
neurologische Erkrankungen. Am h&ufigsten sind verantwort-
lich: Die Einnahme von Neuroleptika, eine Hirnschadigung zwi-
schen der 28. Schwangerschaftswoche und dem 7. Lebenstag
(perinataler Hirnschaden), zerebrovaskuldre, die Gefale des
Gehirns betreffende Ereignisse, und dulere oder innere Verlet-
zungen, z.B. durch Verkehrsunfélle, Schldge oder Stiirze. Ein
perinataler Himschaden muss nicht sofort zu einer Dystonie
fuhren, sondern kann sich auch erst im Jugend- oder Erwach-
senenalter bemerkbar machen. Das bedeutet, dass eine Dys-
tonie erst viel spater nach dem urséchlich zu Grunde liegenden
Ereignis auftreten kann.

Diagnose

Besonders im Kindesalter ist eine exakte Diagnose sehr wich-
tig, da versdumte oder falsche Behandlungen zu schwerwie-
genden Langzeitfolgen fiihren konnen. Tritt eine — zunachst
ortlich begrenzte — Dystonie im Kindesund Jugendalter auf,
entwickeln 50 % der Betroffenen eine generalisierte Dystonie.
Da es sehr viele verschiedene Ursachen gibt, die eine sekun-
dare Dystonie im Kindes- und Jugendalter ausldsen konnen,
ist auch die Anzahl der diagnostischen Untersuchungen viel-
faltig. Mit der Computer- und Kernspintomographie lassen sich
strukturelle Veranderungen des Gehirns beurteilen und zum
Beispiel Blutgerinnsel entdecken. Viele Blut- und Harnuntersu-
chungen in Speziallabors sind notwendig, um besondere Stoff-
wechselerkrankungen zu erkennen. Mitunter besteht auch die
Notwendigkeit, Gewebe aus Muskel oder Leber zu entnehmen.
Das Auftreten dystoner Bewegungsmuster erfordert auch die

Abgrenzung von anderen Bewegungsstérungen.

Manche Kinder und Jugendliche mit Verdacht auf eine gene-
ralisierte Dystonie leiden an einer Stérung des Kupferstoff-
wechsels (Morbus Wilson) oder einer Dopa-Responsive-
Dystonie (Segawa-Syndrom). Beide Erkrankungen sind gut
zu behandeln.

Therapie

Bisher gibt es keine allgemeingliltige Behandlungsmethode
fur Dystonien. Die Symptome kénnen durch Injektionen mit
Botulinumtoxin und unterstiitzende Verfahren wie Kranken-
gymnastik und Entspannungstibungen gelindert werden.

Daneben gibt es medikamentdse und chirurgische Verfah-
ren. Die Injektionstherapie mit Botulinumtoxin ist bei einer
generalisierten Dystonie nur bedingt das Mittel der Wahl.

Trotz Anwendung der Hochstdosis pro Behandlung kann
immer nur ein begrenzter Teil der Bewegungsstorungen be-
einflusst werden. Jlingeren Patienten sollte aber ein solcher
Therapieversuch nicht vorenthalten werden, wenn die Chan-
ce besteht, die Beschwerden zumindest in einem bestimm-
ten Bereich sinnvoll zu lindern.

Von einer Therapie mit L-Dopa profitieren nicht nur Patienten
mit Segawa-Syndrom, sondern z. B. auch solche mit Par-
kinson-Syndrom, bei denen sich nicht selten zuséatzlich eine
Dystonie entwickelt. Eine hochdosierte Anticholinergika-The-
rapie (Substanzen, mit denen die Wirkung von Acetylcholin
unterbunden wird) ist besonders bei jugendlichen Patienten
mit generalisierter idiopathischer Dystonie zu erwagen. Auch
wenn sich eine Linderung haufig erst nach langerer Zeit ein-
stellt, so erfahrt etwa die Halfte der jugendlichen Dystoniker
spurbare Erleichterung dadurch. Fiihren Anticholinergika zu
keinem Erfolg, kdnnen weitere Medikamente einzeln oder in
Kombination eingesetzt werden. Dazu zahlen unter anderem
Baclofen, Antiepileptika und Benzodiazepine.

Neuroleptika sind nicht geeignet. Als operative Verfahren
werden die intrathekale Applikation von Baclofen mittels ei-
ner Pumpe oder stereotaktischer Operationen durchgefiihrt.
Die Erfahrungen mit der Tiefenhirnstimulation zeigen oftmals
sehr gute Erfolge.



