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Ágrip

Orðið vöðvaspennutruflun (dystonia) er samheiti
yfir truflun á vöðvaspennu af ýmsum orsökum. Ein-
kennin eru fjölþætt og lýsa sér í tímabundnum eða
viðvarandi vöðvasamdrætti, sem ýmist veldur síend-
urteknum hreyfingum eða vindingi á líkamspörtum.
Samheitið vísar bæði til flokks taugasjúkdóma og til
hreyfitruflunar af ákveðinni gerð. Vöðvaspennutrufl-
anir eru flokkaðar eftir orsök (sjálfsprottnar – af-
leiddar), aldri við upphaf einkenna (snemmbúnar –
síðbúnar), umfangi einkenna (staðbundnar – altæk-
ar) og erfðagöllum sem í vaxandi mæli hafa fundist
meðal sjúklinga með sjálfsprottin einkenni. Sem
dæmi um vöðvaspennutruflun má nefna hallinsvíra
(spasmodic torticollis), skriftarkrampa (writer’s
cramps), hvarmakrampa (blepharospams), vöðva-
spennutruflun í munni og kjálka (oromandibular dys-
tonia) og altæka vöðvaspennutruflun (generalized
dystonia). Fáar faraldsfræðilegar athuganir hafa ver-
ið gerðar á þessum sjúkdómum, en heildaralgengi
sjálfsprottinnar vöðvaspennutruflunar hefur verið
lýst á bilinu 6-33 á hverja 100.000 íbúa. Líklegt þykir
þó að algengið sé hærra þar sem einkenni eru ekki
alltaf greind sem slík. Margt er enn á huldu um orsak-
ir vöðvaspennutruflunar sem kemur í flestum tilfell-
um án augljósrar ástæðu. Ljóst er þó að sum heil-
kennin eru arfgeng. Talið er að rekja megi einkennin
til afhömlunar á taugafrumum vegna ofvirkni í dópa-
mínvirkum taugafrumum í djúphnoðum heila (basal
ganglia). Meðferð er oftast ófullnægjandi þótt stað-
bundnar innspýtingar bótúlíneiturs í yfirspennta
vöðva hafi bætt ástand sjúklinga með staðbundin
einkenni. Meðferð altækrar vöðvaspennutruflunar
hefur hins vegar ekki verið árangursrík og er nauð-
synlegt að þróa ný meðferðarúrræði. 

Inngangur 

Flestir þeirra sem fengust við rannsóknir á taugasjúk-
dómum um aldamótin 1900 töldu að vöðvaspennu-
heilkenni væru af sálrænum toga. Árið 1911 lýsti
Þjóðverjinn Oppenheim sex tilfellum sem hann fyrst-
ur manna taldi eiga sér líffræðilegar orsakir. Í ritgerð
sinni notaði hann tvö heiti yfir sjúkdómseinkennin:
„Dysbasia lordotica progressiva“ og „Dystonia
musculorum deformans“. Orðið dystonia notaði
Oppenheim um of mikla og of litla vöðvaspennu á
víxl hjá sama einstaklingi (1, 2).  Með tímanum hefur
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merking orðsins breyst. Auk þess að vera samheiti
yfir heilkenni lík þeim sem Oppenheim lýsti er heitið
jafnframt notað um þær hreyfitruflanir sem fylgja
þessum heilkennum. Hreyfitruflanirnar einkennast af
viðvarandi vöðvasamdráttum sem valda oft vindingi á
líkamshlutum eða síendurteknum hreyfingum. Sami
einstaklingur getur haft einkenni um hvort tveggja í
senn. Heitið vöðvaspennutruflun vísar því bæði til
flokks taugasjúkdóma og ákveðinna óeðlilegra ósjálf-
ráðra hreyfinga og líkamsstellinga (2, 3). 

Hreyfingar sem vöðvaspennutruflun framkallar
eru margvíslegar. Þær geta komið og farið eða verið
viðvarandi og vöðvasamdráttur getur verið sársauka-
fullur. Hreyfingar geta verið reglulegar eða óregluleg-
ar, þótt oftast sé hreyfimynstrið að einhverju leyti
endurtekið. Hreyfingar eru ýmist hraðar eða hægar,
þær geta verið breytilegar með tilliti til vindings,
krafts og líkamsdreifingar. Stundum fylgir skjálfti í
viðkomandi líkamshluta. Einkennin geta komið í
hvaða líkamshluta sem er, í hvíld eða við virkni, en
magnast gjarnan upp við sjálfráðar hreyfingar líkams-
hlutans (1, 2). Þau geta einnig verið verkefnisháð, til
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dæmis getur sjúklingur fengið einkenni þegar hann
gengur áfram en ekki þegar hann gengur afturábak
(3). Á vöðvariti sjást merki um stöðugan samdrátt
sem kemur samtímis fram í samverkandi og gagn-
verkandi vöðvahópum (2, 4).

Einkenni vöðvaspennutruflunar versna oft við
álag og streitu, en slökun og ákveðin sjálfsskynörvun
(sensory tricks/geste antagonistique) sem sjúkling-
arnir temja sér og er einstaklingsbundin getur í sum-
um tilvikum dregið úr þeim. Sem dæmi um skynörv-
un má nefna að snerta á sér hökuna eða afturhluta
höfuðs. Þetta getur leitt til þess að einkennin séu
ranglega talin vera af sálrænum toga (1-3). Oftast eru
einkennin viðvarandi yfir daginn en hverfa í svefni (2,
5). Almennt er tilhneiging til þess að þau ágerist með
tímanum sem leiðir oft til varanlegrar aflögunar á
líkamsstöðu (2). Frekari lýsingar á einkennum ein-
stakra heilkenna er að finna hér á eftir.

Faraldsfræði vöðvaspennutruflana

Sjálfsprottin vöðvaspennuheilkenni eru tiltölulega
sjaldgæf. Fáar vel unnar faraldsfræðilegar rannsóknir
hafa verið gerðar og sýna flestar að heildaralgengi
allra sjálfsprottinna sjúkdómsmynda sé á bilinu 6-33
af hverjum 100.000 (6-12). Algengið er líklega van-
metið vegna fjölda vangreindra tilfella. Í nýlegri
óbirtri heilþjóðarrannsókn á Íslandi reyndist algengi
sjálfsprottinnar vöðvaspennutruflunar vera hærra en
áður hefur fundist (13). Staðbundin vöðvaspennu-
truflun er talin vera að minnsta kosti tífalt algengari
en altæk. Fleiri konur en karlar þjást af þessum sjúk-
dómum og almennt aukast líkurnar á því að fá stað-
bundna vöðvaspennutruflun með aldri (6, 12, 14-16).
Lýst hefur verið mismun á aldri við upphaf einkenna
í hinum ýmsu heilkennum sem einnig er háður kyni,
og undirstrikar það að afbrigðin eru líklega ekki einn
og sami sjúkdómur og mismunandi lífeðlismeina-
fræði getur búið að baki (15, 16).

Flokkun vöðvaspennutruflana

Birtingarmynd vöðvaspennuheilkenna er breytileg
og lítið er vitað um undirliggjandi orsakir. Hefur það
leitt til þess að mörg flokkunarkerfi eru í notkun.
Helstu flokkanir hafa miðast við orsök, aldur við
upphaf einkenna og dreifingu einkenna. Á síðustu
árum hafa fundist erfðagallar í sumum fjölskyldum
sem hefur leitt til enn nýrrar flokkunar (17-19). Það
gefur auga leið að talsverð skörun er á milli flokkun-
arkerfa og er líklegt að framtíðarþekking muni leiða
til grundvallarendurskoðunar á þeim. 

Eftirfarandi eru dæmi um flokkanir sem tíðkast að
nota:

Sjálfsprottin eða afleidd vöðvaspennutruflun
Vöðvaspennutruflun má skipta í: a) sjálfsprottna og

b) afleidda (2). Til sjálfsprottinna heilkenna teljast
þau sem engin ástæða finnst fyrir auk ættlægrar vöðva-
spennutruflunar. Afleidd vöðvaspennutruflun getur
komið eftir áverka á taugakerfið, svo sem eftir heila-
blóðfall, höfuðmeiðsli eða útlimameiðsli, verið fylgi-
fiskur heilaæxlisvaxtar, súrefnisskorts í fæðingu eða
lyfja- og eiturlyfjanotkunar (2, 5, 20, 21). Algengust
viðvarandi afleiddrar vöðvaspennutruflunar í full-
orðnum er síðkomin (tardive) vöðvaspennutruflun
sem orsakast af langtímanotkun sefandi lyfja (neuro-
leptics/antipsychotics) (12, 22, 23). Einkenni eru
einkum ósjálfráðar hreyfingar á kjálka og í munni
(4). Önnur þekkt aukaverkun sefandi lyfja er augn-
vöðvaspennutruflun (oculogyric crisis) en útlima- og
hálsvöðvaspennutruflun getur einnig komið fram.
Þessi einkenni eru oftar tímabundin en viðvarandi.  

Aðrar gerðir vöðvaspennutruflana eru ýmist tald-
ar með afleiddri vöðvaspennutruflun eða sem sér-
flokkar. Er þar um að ræða vöðvaspennutruflun
ásamt öðrum taugaeinkennum, svo sem Parkinson-
einkennum eða vöðvarykkjum (myoclonus). Í arf-
gengum taugahrörnunarsjúkdómum kemur vöðva-
spennutruflunin samhliða stigversnandi taugahrörn-
unarsjúkdómi, svo sem Wilsons sjúkdómi eða Hunt-
ingtonsjúkdómi (2). Í Parkinsonveiki er sársaukafull
vöðvaspennutruflun algeng. Einkennin koma og fara
og eru háð dópamínlyfjainntöku. Sársaukafull vöðva-
spennutruflun getur einnig þróast í kjölfar áverka á
útlim eða taugakerfi (reflex sympaticus dystropia
with dystonia/complex regional pain syndrome) (24).
Vöðvaspennutruflun af sálrænum toga er mjög sjald-
gæf (2, 3, 25). 

Flokkun byggð á aldri við upphaf einkenna
Stundum eru mörk sett við 20 ára aldur og sagt að
þeir sem byrji með einkenni fyrir þann aldur hafi
snemmbúna vöðvaspennutruflun en hinir sagðir hafa
síðbúna vöðvaspennutruflun (3, 26). Hjá sjúklingum
með sjálfsprottin einkenni er aldur við upphaf ein-
kenna mikilvægasti þátturinn sem spáir fyrir um
horfur sjúklinga. Því fyrr sem einkennin koma fram,
þeim mun líklegra er að þau verði alvarleg og breiðist
til annarra líkamshluta (2). Þessi flokkun er að öllum
líkindum úrelt í ljósi vaxandi þekkingar á eðli og or-
sökum sjúkdómanna.

Flokkun eftir líkamsdreifingu einkenna
Eftir líkamsdreifingu einkenna er sjúkdómsmyndum
skipt í a) staðbundna, b) geiraskipta, c) fjölhreiðra, 
d) helftarvöðvaspennutruflun og e) altæka vöðva-
spennutruflun. Sjálfsprottin heilkenni lýsa sér eink-
um með staðbundnum einkennum sem oftast eru
bundin við einn líkamshluta. Stundum byrja einkenn-
in staðbundið, en dreifast til aðlægra líkamshluta.
Þróun í altæka vöðvaspennutruflun er  sjaldgæf (2,
27). Einkennin geta lagst á næstum hvaða líkamshluta
sem er. Algengasta form staðbundinnar vöðvaspennu-
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erfðasæti fyrir slíka galla í öðrum. Nú er vitað að erfða-
gallar valda að minnsta kosti 14 mismunandi gerðum
sjálfsprottinna vöðvaspennutruflana. Auk hefðbund-
inna heita eru þau nefnd DYT (dystonia type) 1 til 14
(29, 45). Fyrsti erfðagallinn sem fannst orsakar sjálf-
sprottna vindingsvöðvaspennutruflun sem nefnist
eftir þessu flokkunarkerfi DYT 1 (5). Þessi gerð er al-
gengust altækra heilkenna og sjúkdómurinn erfist
ríkjandi. Erfðagallinn er þriggja basa brottfall (GAG
= amínósýran glútamat) úr DYT 1 geninu (9q34) sem
einnig nefnist TOR1A og tjáir próteinið torsin A en
hlutverk þess er ekki vel þekkt. Rannsóknir hafa sýnt
að mRNA torsin A próteinsins er tjáð í mestum mæli
í dópamínergum taugafrumum heilans, einna helst í
þétta hluta sortukjarnans (pars compacta substantia
nigra) (5, 29-31). DYT 1 stökkbreytingin er talin vera
til staðar í einum af hverjum 160.000 og er algengust
meðal Ashkenazigyðinga (22). Sjúkdómsmyndin er
mjög mismunandi milli einstaklinga, allt frá mjög litl-
um einkennum upp í verulega fötlun (3, 16, 32). Lítill
hluti sjúklinga með dæmigerð einkenni sjálfsprott-
innar vindingsvöðvaspennutruflunar hefur engin merki
um stökkbreytingu í TOR1A geninu sem bendir til
þess að aðrir óþekktir litningagallar geti valdið svip-
uðum einkennum. DYT 2  er víkjandi erfðasjúkdóm-
ur sem lýst hefur verið í spænskum sígaunum en litn-
ingagalli ekki verið staðsettur. DYT 3 eða vöðva-
spennutruflun samhliða Parkinsonheilkenni (Lubag
sjúkdómur) er kynbundinn erfðasjúkdómur og hefur
litningagalli verið staðsettur á litningi Xq13.1 (33).
DYT 4  er arfgeng ríkjandi vöðvaspennutruflun sem
veldur raddeinkennum og hefur verið lýst í ástralskri
fjölskyldu (34). DYT 5 er sjúkdómur sem svarar lág-
skammta levodopa meðferð og hefur bæði ríkjandi
og víkjandi erfðamynstri verið lýst. Sjúkdómurinn
kemur fram snemma á ævinni og er algengari meðal
stúlkna. Fundist hefur erfðagalli á litningi 14q22.1
sem stjórnar framleiðslu á  GTP cyclohydrolasa I (35,
36). DYT 6  er ríkjandi sjúkdómur sem aðeins hefur
verið lýst í einni fjölskyldu og kemur fram í margvís-
legri klínískri mynd. Erfðagalli hefur verið staðsettur
á litningi 8p21-q22 (37). DYT 7 er erfðaríkjandi síð-
búin hálsvöðvaspennutruflun í þýskum fjölskyldum.
Erfðagalli hefur verið staðsettur á litningi 18p (38).
DYT 8 eru erfðaríkjandi fettu-brettueinkenni (chor-
eoathetosis) sem ekki eru áreynslutengd og koma
einungis af og til. Erfðagalli hefur verið staðsettur á
litningi 2q (39). DYT 9 er erfðaríkjandi fettu-brettu-
einkenni samhliða stjarfaeinkennum (choreoathet-
osis/spasticity, CSE) sem tengjast erfðagalla á litningi
1p (40). DYT 10 er hreyfingartengd vöðvaspennu-
truflun sem kemur af og til og tengist litningagalla á
litningi 16p11 (paroxysmal kinesigenic dystonia,
PKD) (41). DYT 11 er erfðaríkjandi vöðvaspennu-
truflun með vöðvarykkjum sem byrjar í æsku og virð-
ist lagast við inntöku áfengis. Litningagalla hefur ver-
ið lýst á 7q21 og er um að ræða gen sem stjórnar

truflunar er hálsvöðvaspennutruflun, einnig nefnd
hallinsvíri. Um er að ræða vöðvaspasma í háls- og
höfuðvöðvum sem geta verið sársaukafullir og leiða
til þess að hálsinn snýst í ýmsar óeðlilegar stöður með
eða án höfuðskjálfta (2, 25, 28). Hvarmakrampar lýsa
sér með ósjálfráðum samdrætti ytri augnvöðva. Ein-
kennin eru  allt frá aukinni blikktíðni upp í sársauka-
fulla lokun augnloka sem leiðir til þess að viðkom-
andi verður starfrænt nær blindur (2). Raddbanda-
krampar valda vöðvasamdrætti í barkakýlisvöðvun-
um svo að sjúklingurinn getur illa beitt rödd sinni
sem verður lág og höktandi. Vöðvaspennutruflun í
munni og kjálka lýsir sér með vöðvasamdráttum í
tungu og neðanverðu andliti og ósjálfráðum hreyf-
ingum sem meðal annars geta truflað tal (2). Skriftar-
krampi og tónlistarmannakrampi eru loks dæmi um
ósjálfráða vöðvasamdrætti í útlimavöðvum allt frá
einum fingri til alls griplimsins og koma yfirleitt ein-
vörðungu fram við ákveðnar athafnir, svo sem að
skrifa eða spila á hljóðfæri. Skriftar- og tónlistar-
mannakrampar framkalla almennt ekki verki, til að-
greiningar frá áreynslubundinni þreytu (2, 26). Vöðva-
spennutruflanir í útlimum, einkum staðbundin ein-
kenni sem byrja í fótleggjum, eru líklegri til þess að
dreifast og verða altæk (5).  

Þegar vöðvaspennutruflun kemur fram í tveimur
aðlægum líkamshlutum er talað um geiraskipt ein-
kenni. Dæmi um þetta eru hvarmakrampar ásamt
vöðvaspennutruflun í munni og kjálka sem einnig er
nefnd Meiges heilkenni. Komi einkenni fram í tveim-
ur líkamshlutum sem ekki eru aðlægir nefnist það
fjölhreiðra vöðvaspennutruflun. Dæmi um þetta er
sambland af hvarmakrömpum og skriftarkrömpum.
Helftarvöðvaspennutruflun vísar til þess að einkenn-
in séu eingöngu bundin við annan líkamshelming og
orsakast nær alltaf af heila- eða mænuáverka (2, 5,
26).

Altæk vöðvaspennutruflun kemur fram í báðum
líkamshelmingum, til dæmis í öðrum fótleggnum og
bol, eða báðum fótleggjum og einhverjum öðrum lík-
amshluta. Altæk vöðvaspennutruflun getur valdið
verulegri fötlun (2, 5). Þekktasta heilkennið er sjálf-
sprottin altæk vindingsvöðvaspennutruflun (Primary
idiopathic generalized torsion dystonia) sem er ætt-
læg. Hún kemur oftast fram í börnum. Altæk vöðva-
spennutruflun finnst einnig meðal eiturlyfjaneytenda
(21).

Flokkun vöðvaspennutruflana byggð á erfðagöllum –
DYT 1-14
Lengi hefur verið vitað að sumar sjálfsprottnar vöðva-
spennutruflanir eru ættlægar. Á síðari árum hafa
sameindaerfðarannsóknir staðfest erfðaorsakir fyrir
ýmsum heilkennum innan þessa sjúkdómaflokks.
Hefur færst mjög í vöxt að flokkunin byggist á  þekkt-
um genagöllum (3, 5). Erfðarannsóknir hafa staðsett
litningagalla í fáeinum heilkennum og hugsanleg
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�–sarcoglycani (42). DYT 12 er blanda af vöðva-
spennutruflun og Parkinsonheilkenni sem erfist ríkj-
andi (Rapid onset dystonia parkinsonism, RDP) og
hefur erfðagalli verið staðsettur á litningi 19q (43).
DYT 13 er vöðvaspennutruflun í fullorðnum sem
aðallega veldur einkennum í hálsi og handleggjum.
Erfðagalli er staðsettur á litningi 1p36 (44). DYT 14
er önnur gerð vöðvaspennutruflunar sem svarar
levodópameðferð og hefur litningagalli verið stað-
settur á litningi 14q13 (45).

Algengast er að staðbundin vöðvaspennutruflun
komi fram á fullorðinsárum og hefur meirihluti sjúk-
linga sjálfsprottin einkenni. Til eru rannsóknir sem
sýna að allt að fjórðungur sjúklinga eigi ættingja með
svipuð einkenni sem bendir til þess að hugsanlega
megi rekja orsakir staðbundinna vöðvaspennutrufl-
ana til erfðagalla í ríkari mæli en áður var talið (3, 5,
27).  

Lífeðlismeinafræði vöðvaspennutruflunar

Lítið er þekkt um þá taugastjórnunartruflun sem
liggur að baki vöðvaspennuheilkennum þó ýmislegt
hafi komið í ljós á síðustu árum. Mörg svæði heilans
virðast koma við sögu í sjálfsprottnum heilkennum
en flest bendir til þess að truflun í djúphnoðum sé
meginorsökin. Líklegast er um að ræða ofvirkni í
dópamínvirkum taugafrumum sem leiðir til afhöml-
unar á hemjandi boðum frá heilastúku til heilabarkar
(46, 47). Samanlagt hefur þetta áhrif á svæði heilans
sem stjórna undirbúningi og framkvæmd hreyfinga.
Rannsóknir hafa einnig sýnt fram á minnkaða höml-
un á ýmsum svæðum hreyfistjórnunarkerfisins, til
dæmis í mænu, heilastofni, djúphnoðum og hreyfi-
barkarsvæðunum, og virðist stjórnun á hamlandi
millitaugafrumum fara úr skorðum (46-48). Þessi
hömlunarskerðing leiðir til óeðlilega öflugs vöðva-
samdráttar og minnkaðrar vöðvasamhæfingar (48).
Rannsóknir á sviði taugaboðefna sýna að asetýlkólín,
dópamín og GABA (gamma amino butyric acid)
virðast öll koma við sögu enda geta lyf sem hafa áhrif
á þessi kerfi, bætt einkennin að nokkru leyti (25). Af-
leidd vöðvaspennutruflun virðist oftast orsakast af
skemmdum eða starfstruflun í djúphnoðum, sérstak-
lega í rákakjarna (corpus striatum), og/eða heila-
stúku (thalamus) (49).

Sýnt hefur verið fram á að sjúklingar með vöðva-
spennutruflanir eigi erfiðara en aðrir með að greina á
milli skynáreita í tíma og rúmi. Þessi skyntruflun
virðist vera í réttu hlutfalli við alvarleika einkenn-
anna (26). Skyntruflanir í líkamsparti geta jafnframt
verið undanfari vöðvaspennutruflunar (24, 25, 50).
Nýlegar rannsóknir benda einmitt til þess að stað-
bundin vöðvaspennutruflun geti stafað af röskun á
afturvirkum skynáreitum og að breyting á hreyfi-
undirbúningi geti leitt af sér brenglaðar hreyfingar. Á
hinn bóginn gæti breyttur hreyfiundirbúningur einn-

ig verið afleiðing af truflunum í hreyfikerfinu (25, 26,
48). Einnig eru uppi hugmyndir um að tilfærsla á
niðurröðun skynjunar í heilaberki gæti valdið því að
röng svæði séu virkjuð til hreyfinga (26). Áhrif sjálfs-
skynörvunar sem sjúklingar beita til þess að bæla
einkennin, styðja það að skynhrif geti haft áhrif á
hreyfikerfið (48). Vöðvaspennutruflun er því líklega
ekki einvörðungu truflun í framkvæmd og undirbún-
ingi hreyfinga heldur einnig truflun á skynhrifum. 

Meðferð

Lengi vel voru engin viðunandi meðferðarúrræði við
vöðvaspennutruflunum. Í nær öllum tilvikum er ver-
ið að meðhöndla einkennin en ekki orsökina (undan-
tekningar eru þó sumar gerðir afleiddrar vöðva-
spennutruflunar, til dæmis í Wilsons sjúkdómi). Með-
ferðin er einstaklingbundin og miðar fyrst og fremst
að því að auka starfsgetu og draga úr verkjum auk
sálræns stuðnings sem er nauðsynlegur (4, 28, 46, 50). 

Hefðbundin lyfjameðferð byggist á andkólínvirk-
um lyfjum (trihexyphenidyl, biperidine), dópamín-
virkum lyfjum (levodopa), dópamín-hömlurum (phe-
nothiazines, haloperidol, tetrabenazine) og GABA-
viðtækja samherjalyfjum (clonazepam, baclofen)
ásamt ýmsum fleiri lyfjum sem hafa verið prófuð í
vissum tilvikum (4, 46, 47). Háskammtameðferð er
árangursríkari og fullorðnir þola slíka meðferð mun
síður en börn. Lyfjameðferðinni fylgja miklar auka-
verkanir sem gjarnan leiða til þess henni er hætt (3,
26).   

Aðalmeðferðarúrræðið við staðbundnum ein-
kennum eru innspýtingar af bótúlíneitri í ofvirka
vöðva* (Botox®, Dysport®). Þetta er fyrsta meðferð
við hálsvöðvaspennutruflun, hvarma-, skriftar- og
raddbandakrömpum (3, 47). Efninu er sprautað á
tveggja til þriggja mánaða fresti í vöðvana í fyrirfram
ákveðnum skömmtum. Þetta dregur talsvert úr ein-
kennum hjá yfir 80% sjúklinga (52). Bótúlíneitrið
hamlar losun asetýlkólíns úr taugaendanum á tauga/
vöðvamótum, hindrar vöðvasamdrátt og dregur
þannig úr vöðvastyrk. Þetta veldur einnig efnafræði-
legri aftaugun og vöðvaþræðirnir rýrna að einhverju
leyti (26, 47, 51). Komið hafa fram vísbendingar um
það að meðferðin valdi breytingum í djúphnoðum,
heilastúku og heilaberki og hugsanlega á fleiri stöð-
um í taugakerfinu en þetta þarfnast frekari rann-
sókna (52). Skammtastærð þarf að vera nákvæm því
rétt magn af efninu veldur því að vöðvinn missir styrk
en lamast ekki (26, 47, 51). Hjá sjúklingum með fjöl-
hreiðra eða altæka truflun eru einkennin oft of út-
breidd til þess að hægt sé beita þessari meðferð. Í
þeim tilfellum má þó nota eitrið á einstaka líkams-
hluta samtímis hefðbundinni lyfjameðferð (3). Auka-
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* Bótúlíneitur er framleitt af bakteríunni Clostridium botulinum.
Eitrið sem veldur bótúlisma og er stundum tengt við niður-
suðuvörur er hið öflugasta sem vitað er um (51).
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verkanir bótúlínmeðferðar eru fáar, en mótefna-
myndun kemur fyrir sem gerir meðferðina áhrifa-
lausa. Mótefnamyndun virðist vera háð skammta-
stærð og því er reynt að notast við eins lága skammta
af efninu og kostur er. Til eru nokkrar gerðir bótúlín-
eiturs og hægt að skipta um tegund hverfi áhrifin af
völdum mótefnamyndunar (47, 51). 

Áður fyrr var skurðmeðferð beitt þegar önnur
meðferð gagnaðist ekki. Aðallega var um að ræða
aftaugun úttauga, vöðvafestuskurði (myectomia),
eða brennsluaðgerðir á heilastúku (thalamotomy)
eða bleikhnetti (pallidotomy) (3). Tæplega helming-
ur sjúklinga með sjálfsprottin einkenni fékk nokkurn
eða verulegan, tímabundinn bata af þessum skurðað-
gerðum (46). Á síðari árum hafa raförvunaraðgerðir
á djúpheilakjörnum (deep brain stimulation) rutt sér
til rúms sem meðferð. Raförvun á bleikhnetti (globus
pallidus) hefur gefið góða raun hjá sjúklingum með
DYT1 sem svara ekki annarri meðferð. Í framtíðinni
gætu slíkar aðgerðir hugsanlega gagnast sjúklingum
með aðrar gerðir vöðvaspennutruflana (3, 53). 

Nokkrar framtíðarvonir eru bundnar við utan-
kúpusegulörvun (repeated transcranial magnetic
stimulation) sem miðar að því að draga úr virkni
óhamlaðra hreyfitaugabrauta með því að örva heila-
svæði sem eru virkjuð af  skynkerfinu. Enn sem kom-
ið er er þessi meðferð á tilraunastigi en virðist lofa
góðu (54).

Niðurlag 

Í þessari yfirlitsgrein höfum við leitast við að lýsa
ýmsum gerðum vöðvaspennutruflunar og heilkenn-
um þeim tengdum, flokkun sjúkdómanna, faralds-
fræði þeirra og helstu meðferðarúrræðum. Þótt rann-
sóknir á síðustu öld, einkum þó á síðastliðnum ára-
tug, hafi stórbætt þekkingu okkar á þessum sjúkdóm-
um, er enn langt í land. Aukin þekking á starfsemi
taugafrumna og hinna ýmsu stjórnunarkerfa mið-
taugakerfisins mun án efa leiða í ljós hverjar frumor-
sakir sjúkdóma eins og vöðvaspennutruflana eru.
Flokkun þessara sjúkdóma er ófullnægjandi, lítið vit-
að um faraldsfræði þeirra og lyfjameðferð er ófull-
nægjandi. Framfarir hafa orðið í meðferð sjúklinga
með staðbundin einkenni og árangur raförvunarað-
gerða á bleikhnetti lofar góðu í völdum tilvikum.
Margvísleg einkenni þessara sjúkdóma benda til þess
að orsakir þeirra séu mjög margar. Með aukinni
þekkingu á lífeðlismeinafræði þeirra má gera ráð
fyrir því að ný og hnitmiðaðri meðferðarúrræði muni
finnast.

Þakkir

Vísindasjóður Landspítala styrkti heilþjóðarrann-
sókn á algengi sjálfsprottinnar vöðvaspennutruflunar
á Íslandi sem varð tilefni þessarar greinar.
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