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KATSAUS

D 
ystonia on krooninen neurologinen 
liikehäiriösairaus, jolle tyypillistä ovat 
jatkuvan tai ajoittaisen lihasaktivaation 

aiheuttamat epänormaalit ja toistuvat liikkeet 
sekä epänormaali asento. Dystoniset liikkeet 
toistuvat yleensä samankaltaisina, vääntävinä 
tai vapisevina, ja niihin voi liittyä voimakasta 
kipua. Oireet pahentuvat yleensä tahdonalai-
sen liikkeen yhteydessä, ja tiettyjen dystonian 
alamuotojen oireet liittyvät pelkästään tiettyyn 
toimintaan, esimerkiksi kirjoituskouristus (kir-
joittajan kramppi) tai muusikon kramppi (1). 
Dystoniaa voi esiintyä kaikilla kehon alueilla, 
ja se on luokiteltu aikaisemmin lähinnä oirei-
den sijainnin mukaan (2). Uudempi luokittelu 
perustuu sekä kliinisiin piirteisiin (alkamisikä, 
anatominen laajuus, ajallinen muuntuminen, 
lisäpiirteet) että etio logiaan (anatominen muu-
tos, perinnöllinen, hankinnainen, tuntematon 
eli idiopaattinen) (1).

Suomessa dystonian esiintyvyys on tuoreen 
selvityksen mukaan 40,5/100 000, ja ylivoimai-
sesti yleisin dystoniatyyppi on servikaalinen 
dystonia (TAULUKKO) (3). Servikaalisen dys-
tonian jälkeen yleisimpiä dystoniamuotoja ovat 
segmentaaliset dystoniat (dystoniaa kahdella 
vierekkäisellä kehon alueella), blefarospasmi 
(luomikouristus) ja kirjoituskouristus. Dys-

tonia on naisilla 2–3 kertaa yleisempää kuin 
miehillä, keskimääräinen ikä diagnoosihetkellä 
on 54 vuotta ja taudin esiintyvyys on suurinta 
60–79-vuotiaiden ikäryhmässä (3).

Käsittelemme kirjoituksessamme aikuisiän 
dystonian patofysiologiaa ja hoidon periaattei-
ta. Lapsuusiän dystoniat muodostavat oman 
kokonaisuutensa, emmekä käsittele niitä tässä 
katsauksessa tarkemmin (4).

Patofysiologia

Dystonian etiologia voi olla geneettinen, han-
kinnainen tai idiopaattinen. Lapsuusiässä 
alkaneet oireet etenevät usein yleistyneeksi 
dystoniaksi ja ovat etiologialtaan perinnöllisiä 
tai hankinnaisia, kun taas aikuisiässä alkavat 
dystoniaoireet painottuvat paikallisesti ja ovat 
taustaltaan pääosin idiopaattisia. Dys to niaa 
voi kuitenkin esiintyä myös sekundaarisena 
esimerkiksi paikallisten aivovaurioiden yh tey-
dessä tai osana muita oireyhtymiä, esimer kiksi 
lapsuudessa alkavan dystonia-parkinsonismi-
oireyhtymän (dopamiiniherkkä dystonia) tai 
kupariaineenvaihdunnan häiriön aiheuttavan 
Wilsonin taudin yhteydessä (5–7). Samankal-
taisten kliinisten oireiden taustalla on ajateltu 
olevan ainakin osittain yhteinen neurobiologi-
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nen mekanismi, mutta nykykäsityksen mukaan 
idiopaattisten, hankinnaisten ja geneettisten 
dystonioiden patofysiologiassa vaikuttaisi ole-
van myös eroja (8).

Dystonia ilmenee perifeeristen lihasten 
poikkeavana aktiivisuutena, mutta sen alkuperä 
on keskushermostossa. Dystoniassa ei todeta 
spesifisiä neuropatologisia löydöksiä, eikä diag-
noosia voida siksi varmentaa neuropatologises-
sa tutkimuksessa. Dystonia on tavattu yhdistää 
tyvitumakkeiden toimintahäiriöön (9,10). 
Poikkeavaa toimintaa on kuitenkin havaittu 

laajalti muuallakin aivoissa, esimerkiksi pikku-
aivoissa, etuotsalohkossa, keski aivoissa, liike-
aivokuorella ja somatosensorisella aivokuorella 
(11–15) (KUVA 1). Dystonia ei todennäköisesti 
aiheudukaan minkään yksittäisen rakenteen 
vauriosta vaan on laaja-alaisempi sensomoto-
risten verkostojen toiminnan häiriö (16).

Neurologisten oireiden alkuperän jäljille 
on tavanomaisesti päästy tutkimalla näitä oi-
reita aiheuttaneita paikallisia aivovaurioita. 
Servikaalista dystoniaa aiheuttavat aivovauriot 
osuvat laajempaan verkostoon, jonka keskeisiä 

TAULUKKO. Dystonioiden luokittelu, esiintyvyys Suomessa, tyypilliset oireet ja hoito (3).

Tyyppi Esiintyvyys 
(/100 000)

Tyyppioireet Hoito

Fokaalinen dystonia: oireita vain yhdessä kehon osassa

Servikaalinen 
dystonia

30,4 Pään kiertyminen sivulle, taakse tai eteen, dystoni-
nen vapina, kiertymisen puoleisen hartian nousu, 
niska-hartiaseudun kivut

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
(bentso diatsepiinit), syväaivo-
stimulaatio

Blefarospasmi 
(luomikouristus)

2,6 Tahaton sekunteja kestävä silmäluomien sulkeutu-
minen, klooniset silmien räpyttelyt

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
(bentso diatsepiinit)

Spasmodinen 
dysfonia

1,2 Äänen katkeilu ja puhumisen mahdottomuus 
(adduktorinen tyyppi), kuiskaava ja voimaton puhe 
(abduktorinen tyyppi), äänen vapina

Botuliiniruiskeet

Oromandibulaari-
nen dystonia

0,5 Tahaton suun sulkeutuminen tai avautuminen Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
 harkinnan mukaan

Kirjoituskouristus 1,5 Sormien puristuminen kynän ympärille ja käden 
jäykistyminen dystoniseen asentoon estävät kir-
joittamisen

Oireen kiertäminen: esim. sopiva 
kynä, kirjoitus toisella kädellä; 
botuliiniruiskeet

Raajadystonia 0,1 Yläraajat: muissa toistuvissa käden liikkeissä kir-
joituskouristusta vastaavat oireet; alaraajat: yleisin 
oire on jalkaterän vääntyminen inversioon

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
 harkinnan mukaan

Segmentaalinen 
dystonia

3,3 Oireita kahdessa tai useammassa vierekkäisessä 
kehon osassa, esim. Meigen oireyhtymä (orofasiaa-
linen dystonia), jossa blefarospamin lisäksi oireita 
suupielessä, leuassa tai kielessä

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
 harkinnan mukaan

Multifokaalinen 
dystonia

0,6 Oireita kahdessa tai useammassa kehon osassa, 
jotka eivät ole vierekkäin

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
 harkinnan mukaan

Hemidystonia Ei tietoa Oireita useammassa kehon osassa ainoastaan 
kehon toisella puolella, esim. kontralateraalipuolen 
hankinnaisen leesion vuoksi

Botuliiniruiskeet, lääkehoito 
 harkinnan mukaan

Yleistynyt dystonia

Aikuisiän yleisty-
nyt dystonia

0,2 Oireita vartalossa ja vähintään kahdessa muussa 
kehon osassa

Lääkehoito, botuliiniruiskeet, 
syvä aivostimulaatio

Lapsuusiän yleis-
tynyt dystonia

Ei tietoa, 
harvinainen

Alkavat alaraajoista yleensä 7–12 vuoden iässä, 
leviävät myöhemmin vartalolle ja yläraajoihin

Lääkehoito (erityisesti antikoli-
nergit), baklofeenipumppu, botu-
liiniruiskeet, syväaivostimulaatio

Dopamiiniherkkä 
dystonia

Ei tietoa, 
harvinainen

Alkavat alaraajoista ja vaikeuttavat kävelyä yleen-
sä 4–8 vuoden iässä, oireet leviävät vartalolla ja 
yläraajoihin; lisäksi saattaa esiintyä parkinsonismia 
kuten hypokinesiaa ja rigiditeettiä

Hyvä vaste levodopahoitoon
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solmukohtia ovat somatosensorinen aivokuori 
ja pikkuaivot (17). Löydös viittaa siihen, että 
poikkeava toiminta somatosensorisella kuori-
kerroksella ja pikkuaivoissa saattaa johtaa laaja-
alaiseen liikkeitä säätelevän aivoverkoston toi-
mintahäiriöön, mikä heijastuu useiden muiden 
aivoalueiden toimintaan. 

Neurofysiologisissa tutkimuksissa on osoi-
tettu muutoksia aivojen plastisuudessa eli muo-
vautuvuudessa erityisesti sensorisen ja moto-
risen järjestelmän osalta (8). Sensorinen jär-
jestelmä kommunikoi motorisen järjestelmän 
kanssa, ja dystoniapotilailla sensorinen aktiivi-
suus johtaa poikkeaviin lihasvasteisiin. Tähän 
liittyvä kliinisesti mielenkiintoinen yksityiskoh-
ta dystoniassa on geste antagoniste eli ”sensory 
trick”, jolloin potilas voi tilapäisesti helpottaa 
virheasentoa koskettamalla tiettyä ihoaluetta 
eli aktivoimalla sensorista järjestelmää.

Aivojen välittäjäainetoiminnan poikkeavuu-
det dystoniassa tunnetaan toistaiseksi verrat-
tain huonosti. Dystonian oireet eivät liity sel-
västi minkään yksittäisen aivojen välittäjäaine-
toiminnan häiriöön, toisin kuin esimerkiksi 
Parkinsonin taudin motoriset oireet, joissa 
aivojen dopamiinitoiminnan vajeella on keskei-
nen merkitys. Aivojen välittäjäaineista dopamii-
nin, asetyylikoliinin, GABA:n ja glutamaatin 
toiminnalla vaikuttaa kuvantamistutkimusten 

ja lääkevasteiden perusteella olevan merkitystä 
dystoniassa. Esimerkiksi dopamiinireseptorian-
tagonistit voivat aiheuttaa dystoniaa, ja asetyy-
likoliini- sekä GABA-järjestelmiin vaikuttavilla 
lääkkeillä voidaan lievittää dystonian oireita.

Diagnoosi

Dystonian diagnoosi on kliininen (2). Tärkein 
diagnostinen väline on oirekuvan havainnoin-
ti. Dystoniaa esiintyy paikallisena eli yhdellä 
alueel la, segmentaalisena eli kahdella vierek-
käisellä anatomisella alueella, multifokaalisena 
eli kahdella alueella, jotka eivät ole anatomi-
sesti vierekkäin, hemidystoniana eli ainoastaan 
kehon toisella puolella tai yleistyneenä muoto-
na eli vartalon lisäksi kahdella tai useammalla 
alueel la (KUVA 2 ja TAULUKKO) (3).

Aikuisiässä alkavassa dystoniassa tyypilli-
sesti toistuvat, tahdosta riippumattomat lihas-
aktivaatiossa esiintyvät oireet alkavat yleensä 
30 ikävuoden jälkeen, esiintyvät pääosin fokaa-
lisesti tai segmentaalisesti ja ovat etiologialtaan 
idiopaattisia. Kuten edellä on kuvattu, oireille 
on tyypillistä myös, että tietyn kehon kohdan 
kosketus helpottaa niitä. Tämä löydös tukee 
dystoniadiagnoosia. Oireisiin ei tyypillisesti 
liity lihasheikkoutta, lihaskatoa, spastisuutta, 
ataksiaa, silmäoireita tai kognitiivisia oireita. 

A

B

C D

E

F
G

KUVA 1. Dystoniassa poikkeavaa toimintaa on havaittu tyvitumakkeissa (putamen, A ja linssitumak-
keen pallo eli globus pallidus, B), etuotsalohkossa (C), keskiaivoissa (D), pikkuaivoissa (E) sekä motori-
sella (F) ja somatosensorisella (G) aivokuorella.

Dystonian patofysiologia ja hoito
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Vapina sen sijaan on yksi tyypillinen dystoni-
an oire. Aikuisiässä alkavia yleistyneitä dysto-
nioita tavataan harvoin, ja tällöin hankinnainen 
etiologia on todennäköinen (18). Geneettisissä 
tutkimuksissa on toistaiseksi löydetty muuta-
mia aikuisiässä fokaalisin oirein alkavien mutta 
usein segmentaalisiksi tai yleistyneiksi kehitty-
vien dystonioiden taustalla olevia geenimutaa-
tioita, kuten DYT1, DYT6, DYT24 ja DYT25 
eli DYT-GNAL (19).

Kliinisen diagnostiikan tueksi tehdään usein 
kuvantamistutkimuksia (pään magneetti ku-
vaus) hankinnaisten tekijöiden poissulkemisek-
si. Laboratoriokokeita metabolisten syiden 
poissulkuun ja geneettisiä testauksia käytetään 
tapauskohtaisesti harkinnan mukaan.

Eurooppalaisen suosituksen mukaan suosi-
tellaan testaamaan DYT1 ja DYT6, jos dystonia-
oireet alkavat nuorella iällä (alle 26-vuotiaana) 
tai jos suvussa on nuorella iällä alkaneita dys-
tonioita (20).

Hoito

Parantavaa tai taudinkulkua muuntavaa dysto-
nian hoitoa ei toistaiseksi tunneta. Lieväoirei-

nen tauti ei välttämättä tarvitse hoitoa. Oireen-
mukaiset hoitovaihtoehdot ovat botuliiniruis-
keet, lääkehoito ja syväaivostimulaatio (deep 
brain stimulation, DBS) (KUVA 3). Botuliini 
(botulinumtoksiini) on paikallisten dystonioi-
den ensisijainen ja tehokas hoitomuoto. Lää-
kehoidot ovat joskus hyödyllisiä mutta tutki-
musnäyttönsä ja tehonsa osalta yleisesti ott aen 
melko vaatimattomia, varsinkin paikallisten 
dystonioiden hoidossa. Syväaivostimulaatio on 
tehokkain hoitomuoto erityisesti yleistyneis-
sä dystonioissa, mutta sen tehosta on näyttöä 
myös servikaalisen dystonian hoidossa (21). 

Fysioterapia vaikuttaa olevan tehokasta eri-
tyisesti servikaalisen dystonian hoidossa sekä 
botuliinihoidon rinnalla että ilman sitä, mut-
ta laajaa tutkimusnäyttöä aiheesta ei vielä ole 
(19,22). Dystoniaan on todettu liittyvän myös 
psyykkisiä oireita, kuten masennusta, ahdistus-
ta ja sosiaalisten tilanteiden pelkoa (8,23). Osa 
näistä oireista on kroonisen sairauden aiheut-
tamia haittoja, mutta osa saattaa liittyä taudin 
neurobiologiaankin. Nämä oireet vaikuttavat 
potilaiden elämänlaatuun, joten niiden huo-
mioi minen kliinisessä työssä on olennaista.

Paikallisten aikuisiässä alkavien dystonioi-

Servikaalinen dystonia Blefarospasmi

Kirjoituskouristus Yleistynyt dystonia

KUVA 2. Dystonioiden oireita.
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den ensisijainen hoito ovat botuliiniruiskeet 
(KUVA 3 A) (24). Botuliinihoito lamaa yliaktiivi-
sia lihaksia, helpottaa virheasentoa ja kipua sekä 
lisää toimintakykyä (24,25). Ruiskeet annetaan 
oiretta aiheuttaviin lihaksiin, ja ne antaa hoitoon 
perehtynyt lääkäri, useimmiten neurologi, fy-
siatri, korva-, nenä- ja kurkku tauti lääkäri (spas-
modinen dysfonia) tai silmälääkäri (blefarospas-
mi). Botuliiniruiskeet voidaan antaa lihassäh-
kötutkimus (EMG)- tai kaikukuvausohjaukses-
sa, mikä helpottaa kohdelihaksen löytämistä. 

Yhden ruiskeen hoitovaste ilmenee asteittain 
ja on suurimmillaan noin muutaman viikon ku-
luttua ruiskeesta. Hoitovaste kestää tavallisesti 
1–3 kuukautta, minkä jälkeen oireet palaavat 
asteittain (26). Yleisin haittavaikutus ovat pai-
kallisesta lihasheikkoudesta aiheutuvat oireet, 
jotka ohittuvat vaikutuksen hävittyä. Lisäksi 
pitkäaikaisessa ruiskehoidossa kohdelihaksiin 
saattaa kehittyä atrofiaa ja dystoniaoireet saat-
tavat levitä viereisiin lihaksiin.

Botuliinia kohtaan voi kehittyä vasta-aineita, 
joiden kliininen vaikutus on kuitenkin epäselvä, 
eikä niillä vaikuta olevan luotettavaa yhteyttä 
hoidon tehoon (27,28). Botuliinin tehon säily-
mistä voidaan mitata epäsuorasti antamalla bo-
tuliinia esimerkiksi varpaan ojentajalihakseen 
tai otsalihakseen, ja arvioimalla vastetta kliini-
sesti tai EMG:llä.

Lääkehoidon suositukset perustuvat pääosin 
pienillä potilasmäärillä tehtyihin avoimiin tut-

KUVA 3. Dystonian hoitoja. A) Botuliini. B) Lääkkeet, kuvassa klonatsepaamin molekyyli-
rakenne. C) Syväaivostimulaatio.
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kimuksiin. Paikallisten dystonioiden lääkehoi-
toa suositellaan harkittavaksi, mikäli botulii-
nihoidolla ei saada riittävää vastetta (KUVA 3 B) 
(29,30). Klonatsepaamista hyötyy viidesosa 
servikaalista dystoniaa tai blefarospasmia sai-
rastavista potilaista, mutta bentsodiatsepiinin 
haitat lyhyt- ja pitkäaikaiskäytössä tulee huo-
mioida (31). 

Yleistyneiden dystonioiden ensi sijaiseksi 
hoidoksi suositellaan lääkehoitoa. Bentsodiat-
sepiineistä laajimmin käytetään klonatsepaa-
mia. Levodopa on tehokas dopamiiniherkän 
dystonian hoidossa, mutta levodopakokeilua 
voidaan harkita myös muihin etiologialtaan 
idiopaattisiin yleistyneisiin dystonioihin. Suu-
riannoksisesta baklofeenilääkityksestä hyötyy 
arviolta kolmasosa dystoniapotilaista, mutta 
haittavaikutukset kuten pahoinvointi ja vä-
symys vähentävät lääkkeen käyttöä (29,32). 
Yleistynyttä dystoniaa sairastavat potilaat ovat 
hyötyneet myös intratekaalisesta baklofeeni-
pumppuhoidosta (29). Tulokset antikoliner-
gisten lääkkeiden tehosta aikuispotilaiden 
hoidossa ovat ristiriitaisia, ja haittavaikutukset 
rajoittavat usein niiden käyttöä, joten niitä ei 
ensisijaisesti suositella (18).

Kirurginen hoito on aiheellista, mikäli ser-
vikaaliset tai yleistyneet dystoniaoireet ovat 
vaikeat botuliini- ja lääkehoidosta huolimatta. 
Syväaivostimulaatio on lähes täysin syrjäyttä-
nyt aikaisemmin käytetyn leesiohoidon, jossa 

Dystonian patofysiologia ja hoito
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aivoihin tehdään pysyvä paikallinen vaurio. Sy-
västimulaatioelektrodit asennetaan molemmin 
puolin yleensä globus pallidus internan tumak-
keisiin tai harvemmin subtalaamisiin tumakkei-
siin (KUVA 3 C) (33,34).

Selvä hoitovaste saavutetaan viikkojen tai 
kuukausien (keskimäärin kolmen kuukauden) 
kuluttua toimenpiteestä, ja potilaiden oireet 
lievittyvät dystonian oireiden voimakkuutta 
mittaavien kliinisten pisteytyksien (TWSTRS, 
BFMDRS) perusteella keskimäärin noin 50 % 
(35). Vaste kuitenkin vaihtelee, ja jopa neljän-
neksellä potilaista oireet lievittyvät alle 25 % 
(36). HYKS:ssä ensimmäinen dystoniapo-
tilaan syväaivo stimulaatio aloitettiin vuonna 
2011, ja vuoteen 2016 mennessä sitä on saanut 

maassamme 37 dystoniapotilasta (37,38). Lu-
kumäärä suurenee jatkuvasti.

Status dystonicus -termiä on käytetty viittaa-
maan äärimmäisen harvinaiseen mutta mah-
dollisesti hengenvaaralliseen dystoniaoireiden 
äkilliseen pahenemiseen. Dystonian pahene-
misen lisäksi kehittyy bulbaarioireita, hengen-
ahdistusta ja lämpöilyä. Lisäksi seerumin 
kreatiini kinaasipitoisuus suurenee (39). Suurin 
osa raportoiduista status dystonicuksista on 
esiintynyt yleistynyttä dystoniaa sairastavilla 
lapsilla, mutta myös Wilsonin taudin alkuun 
on todettu liittyvän status dystonicuksen kehit-
tyminen (39). Idiopaattisiin paikallisiin dysto-
nioihin liittyviä tapauksia ei ole raportoitu. 

Status dystonicuksen hoitoon lääkkeet (an-
tikolinergit ja bentsodiatsepiinit) ovat tehon-
neet ainoastaan joka kymmenennellä potilaal-
la. Tehohoito (sedaatio, harvoin myös lihasten 
lamaaminen esimerkiksi intratekaalisella bak-
lofeenilla) ja neurokirurginen hoito (päivys-
tyksellinen syväaivostimulaatio) saattavat olla 
tehokkaita hoitomuotoja, mutta tilan harvinai-
suuden vuoksi näyttö niiden tehosta perustuu 
lähinnä tapausselostuksiin (39).

Lopuksi

Dystonia on monimuotoinen, krooninen neu-
rologinen sairaus, jonka kliininen kuva vaihte-
lee oireita aiheuttavien lihasryhmien lukumää-
rän mukaan. Aikuisiässä alkava dystonia on 
yleensä paikallinen, ja sen ensisijainen hoito 
ovat botuliiniruiskeet. Paikallisten dystonioi-
den etiologia jää usein tuntemattomaksi, mutta 
oireiden kehittymisen taustalla ajatellaan ole-
van laaja-alainen motoristen ja sensoristen ai-
voverkkojen toimintahäiriö. ■

Ydinasiat
 8 Dystonia on krooninen neurologinen lii-

kehäiriösairaus.

 8 Dystoniassa lihasten lisääntynyt aktiivi-
suus aiheuttaa tahdosta riippumattomia, 
vääntäviä pakkoliikkeitä, vapinaa tai py-
syviä virheasentoja.

 8 Yleisin aikuisiässä alkava dystonia on ser-
vikaalinen dystonia, joka aiheuttaa pään 
kiertymistä, vapinaa, hartiaseudun puoli-
eroa ja niska-hartiakipua.

 8 Taudin etiologia voi olla idiopaattinen, 
geneettinen tai hankinnainen.

 8 Hoito on oireenmukaista, ja vaihtoehto-
ja ovat botuliiniruiskeet, lääkehoito sekä 
syväaivostimulaatio.

SUMMARY
Pathophysiology and treatment of dystonia
Dystonia is a chronic neurological disorder characterized by involuntary, twisting movements or abnormal postures caused by 
excessive muscle contractions. Adult-onset dystonia is often local or segmental, whereas childhood-onset dystonias commonly 
affect several body regions (hemidystonia, multifocal or generalized dystonia). Etiology of adulthood onset dystonia is usually 
idiopathic but can also occur secondary to lesions in the nervous system. The diagnosis of dystonia is clinical and there are no 
characteristic neuropathological changes. The pathophysiology of dystonia is not yet fully understood but it is considered to 
be a brain network disorder, leading to abnormal somatosensory and motor function. Treatment of dystonia is symptomatic. 
The first line treatment for focal dystonia is botulinum toxin injections, and medications for generalized dystonia. Deep brain 
stimulation has been shown to be highly effective in the treatment of cervical and generalized dystonia.
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