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Santrauka. Pirminé torsioniné distonija - generalizuota distonijos forma, dazniausiai prasi-
dedanti vaikystéje, yra didele negalia sukelianti liga dél progresuojanciy judéjimo sutrikimuy,
dizartrijos, disfagijos, skausmo ir rezistentiSkumo medikamentiniam gydymui. Giluminé
smegeny stimuliacija (GSS), stimulivojant globus pallidus internus (GPi), yra saugus ir
efektyvus generalizuotos distonijos gydymo metodas, kuris suteikia ilgalaikj teigiama efek-
ta. vairiy studijy duomenys atskleidé ne tik rysky funkcinés buklés pageréjima, taciau ir po-
veiki gyvenimo kokybei, pazintinéms funkcijoms, lydintiems nuotaikos ir nerimo sutriki-
mams. Pristatome pirmaji Lietuvoje GSS GPi atveji, atlikta Lietuvos sveikatos moksly uni-
versiteto ligoninéje Kauno klinikose 16 mety paaugliui, 12 mety serganc¢iam pirmine DY T-1
negatyvia distonija. Maksimalus pozityvus efektas buvo pasiektas po pusés mety. Jis aki-
vaizdziai pagerino kliniking bukle bei gyvenimo kokybe ir iSliko per 18 ménesiy stebéjimo
perioda.
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IVADAS

Distonija yra létas nevalingas raumeny susitraukimas, daz-
nai sukeliantis sukamuosius ir pasikartojancius judesius
bei nenormalig padétj. Distonija gali buti klasifikuojama
pagal etiologija, amziy, kurio sulaukus prasideda liga, ir
lokalizacija. Distonijos, prasidedancios skirtingame am-
Ziuje, dazniausiai yra skirtingos etiologijos, lemiancios
prognoze. Kitaip nei suaugusiyjy distonijos, kurios daz-
niausiai yra zidininés ir pazeidzia gretimas raumeny gru-
pes, vaiky distonijos dazniausiai yra generalizuotos, pasi-
reiskiancios bent dviejose kiino dalyse. Pirminés distoni-
jos - tai grupé ligy, kuriy etiologija nezinoma arba susijusi
su geny mutacijomis. Siuo metu Zinomi bent 23 genai, va-
dinami DYT, kuriy mutacijos gali lemti $ia liga. Pirminé
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torsioniné distonija neretai prasideda vaikystéje (6-14 me-
ty), etiologija gali likti neaiski, taciau kartais ja lemia
DYT-1 geno mutacija. Tai dazniausia rezistentiska medi-
kamentiniam gydymui liga, kuri progresuodama sukelia
sunkia fizing negalia, lydima stipriy skausmy. Kai medika-
mentinis gydymas neveiksmingas arba negalimas dél is-
reiksto Salutinio poveikio, anksciau generalizuotoms dis-
tonijoms gydyti buvo taikomi ivairiis chirurginio gydymo
metodai, tokie kaip radiodaznuminé stereotaksiné abliaci-
ja (palidotomija, talamotomija). Siuo metu dél didelés sa-
lutinio poveikio rizikos abipusé destrukcija nebesitiloma,
ja pakeité saugesné ir efektyvesné giluminé smegeny sti-
muliacija (GSS). Nuo 1999 m. pasaulyje pradéta taikyti gi-
luminé globus pallidus internus (GPi) stimuliacija vaiky
pirminéms ir antrinéms distonijoms. Siuo metu ji yra pats
efektyviausias gydymo metodas. Iki Siol Lietuvoje, Kauno
kliniky Neurochirurgijos klinikoje nuo 2010 m. GSS buvo
sékmingai taikoma gydant Parkinsono liga. 2014 m. spalio
ménes;j atlikta pirmoji Lietuvoje GPi GSS 16 mety jaunuo-
liui, serganciam pirmine generalizuota DYT-1 neigiama
distonija.
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ATVEJO APRASYMAS

Pacientui pirmieji ligos simptomai pasireiské 4 mety am-
ziuje kaip nevalingi ir skausmingi desinés kojos raumeny
susitraukimai, kurie per kitus 2 metus progresavo: atsirado
nevalingi ir skausmingi kairés rankos raumeny jsitempi-
mai, prastéjo eisena. Pacientas buvo stebimas ir gydomas
Kauno kliniky Neurologijos klinikos Vaiky neurologijos
skyriuje nuo 7 mety amziaus. Jvertinus ligos eiga, atlikty
laboratoriniy (biocheminis kraujo tyrimas be patologiniy
pakitimy, vario apykaitos sutrikimo nenustatyta) ir instru-
mentiniy tyrimy (galvos smegeny ir kaklo srities KT bei
galvos smegeny MRT struktiiriniy pakitimy nenustatyta,
ENMG be pakitimy) rezultatus, neradus mutacijos
DYT-1(TOR1A) gene, suformuota pirminés torsioninés
distonijos diagnozé (DY T-1 negatyvi). Pagal distonijy gy-
dymo rekomendacijas, paskyrus gydyma levodopos pre-
paratais, gautas nezymus trumpalaikis teigiamas efektas.
Per kitus 8 metus distonija progresavo: stipréjo nevalingi
galliniy raumeny isitempimai, atsirado ranky tremoras, ne-
valingi sprando ir liemens raumeny susitraukimai, prastéjo
paciento eisena ir gebéjimas paciam apsitarnauti, taciau
pazintinés funkcijos isliko nesutrikusios, lanké mokykla.
Délryskéjancios skoliozés 14 mety amziuje atlikta stuburo
fiksacija. Ivairiais ligos laikotarpiais skirtas medikamenti-
nis gydymas levodopos preparatais, baklofenu, triheksife-
nidilu, benzodiazepinais, tetrabenazinu ir jy deriniais ilga-
laikio teigiamo efekto nedavé. Biklé ypac¢ pablogéjo su-
laukus 15 mety amziaus, kai progresavo stipris, ypac
skausminginevalingi abiejy kojy ir dubens srities raumeny
susitraukimai, sutrikdantys paciento gebéjima judéti, apsi-
tarnauti, priverc¢iantys guléti padétyje ant pilvo, nepakelia-
mai trikdantys biopsichosocialines funkcijas, reikalaujan-
tys nuolatinés priezitiros. Siekiant iSdiferencijuoti galimas
vertebrogenines skausmo priezastis, buvo atliktas lumbo-
sakralinés dalies MRT tyrimas. Nustatyta lateraliné L5-S1
stenozé desinéje, kuri vertinta kaip negalinti sukelti tokios
simptomatikos. [vertinus ligos anamneze, progresuojancia
ligos eiga, rezistentiSkuma medikamentiniam gydymui,
gydytoju konsiliumo metu buvo nutarta, kad vienintelis
gydymo budas, galintis padéti pacientui, yra giluminé GPi
stimuliacija. Stimuliacijos rinkinio isigijimo islaidas kom-
pensavo Valstybiné ligoniy kasa.

Paskutinj ménesi pries operacija funkciné buklé buvo
labai sunki. Pacientas orientuotas, paliepimus vykde.
Skundési nuolatiniais skausmingais raumeny susitrauki-
mais. Kalba dizartriska, tapo vis sunkiau suprantama, vei-
de stebimos skausmo sukeltos grimasos. Rijimas niekada
nebuvo sutrikes, taciau dél isreiksto skausminio sindromo,
dideliy energijos sanaudy neteko daug svorioirsvéré 51 kg
(KMI 17,2). Kaklo sukimas isrySkédavo atliekant jude-
sius, o kai kada ir ramybés biisenoje. Dél stipriy nuolatiniy
liemens, dubens raumeny, Slauny fleksoriy distoniniy
spazmuy, atsirandanciy ne tik atliekant valingus judesius,
bet ir ramybéje, guléjo priverstinai ant pilvo susirietes ir
sulenkes desing koja. Jis pats negaléjo atsisésti, labai sun-
kai apsiversdavo, atsistodavo tik su pagalba, bet islikdavo

Pav. MR T2W rezimas (TR - 4000 ms, TE - 104 ms; flip an-
gle - 150; FOV - 170x170 mm; pjuvio storis - 2 mm) aksiali-
nis pjuavis: giluminiai elektrodai abipus globbus pallidus
internus posteroventralinéje zonoje.

labai stipriai sulenktas per liemenj (apie 90 laipsniy) ir sa-
varankiskai nepastovéjo, visai negaléjo eiti, net ir veda-
mas. Raumeny tonusas galtinése nuolat kintantis. Distoni-
niai spazmai rankose ryskiai trikdé ne tik smulkiaja moto-
rika, bet ir komplikavo apsitarnavima: desiné plastaka visa
laika isliko distoninéje padétyje, ja visiSkai negaléjo atlikti
jokio naudingo griebimo, tik pasiremti; kairés rankos
funkcija buvo Siek tiek geresné, plastaka galéjo sugriebti,
bet pats nepavalgydavo. Buvo stebimas ryskus intensinis
ranky tremoras. Buklé pagal Burke-Fahn-Marsden disto-
nijos vertinimo skale [1] (angl. Burke-Fahn-Marsden
Dystonia Rating Scale, BFMDRS) - 80 baly. Gyvenimo
kokybé buvo paties paciento subjektyviai jvertinta pagal
EQ-5D-3L skale [2] kaip maksimaliai bloga visose pen-
kiose dimensijose (judéjimo, apsitarnavimo, kasdienés
veiklos, skausmo/blogos savijautos, nerimo/depresijos).
Vizualinéje analoginéje skaléje savo bukle vertino 10 baly
i$ 100 galimy.

16 mety amziuje pacientas operuotas Lietuvos sveika-
tos moksly universiteto ligoninéje Kauno klinikose, Neu-
rochirurgijos klinikoje. Bendrinéje intubacinéje nejautro-
je strereotaktiskai abipus i globus pallidus internus im-
plantuoti 2 (keturiy kontakty) St. Jude Medical elektrodai,
kuriy padétis vizualizuota naudojant intaroperacinj KT
»Ceretom*, o tiksli elektrody padétis nustatyta intubuota
pacienta transportavus i 1,5T MRT aparatg ir atlikus vie-
nos sekos skenavima (pav.). Toliau implantuotas ,,Brio“
ikraunamas impulsy neurogeneratorius. Praéjus 2 val. po
operacijos, kai pacientas gebéjo bendradarbiauti, pradéta
nuolatiné stimuliacija (pradiniai parametrai: monopolia-
riné stimuliacija, 130 Hz ir 60 ms, po 1,5 mA abiems elek-
trodams). Salutinio poveikio nebuvo. Pirmasis ir akivaiz-
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Lentelé. Burke-Fahn-Marsden distonijos vertinimo skalés iverciai pries ir po giliosios globus pallidus internus stimuliacijos

Pries operacija Po operacijos (6-18 ménesiu)
Provo.kuojantis ISreikstumas|Koeficientas|Rezultatas Provo.kuojantis ISreikstumas|Koeficientas| Rezultatas
veiksnys veiksnys
Akys 0 x0 0,5 0 0 x0 0,5 0
Burna 0 x0 0,5 0 0 x0 0,5 0
Kalba, rijimas 2 x 2 1,0 4 1 x 1 1,0 1
Kaklas 3 x2 0,5 3 0 x 0 0,5 0
Ranka D 4 x 4 1,0 16 1 x 2 1,0 2
Ranka K 3 x3 1,0 9 1 x 1 1,0 1
Liemuo 4 x4 1,0 16 1 x 1 1,0 1
Koja D 4 x4 1,0 16 1 x 72 1,0 2
Koja K 4 x4 1,0 16 0 x0 1,0 0
IS viso: 80 IS viso: 7
D - desiné, K - kairé
dziausias pokytis buvo visiskas skausmo iSnykimas, jun- APTARIMAS

tamas pirma para po operacijos. Kita diena padidinta sti-
muliacija iki 2,0 mA abiems elektrodams. Po savaités pa-
cientas gebéjo pats atsisésti lovoje, su pagalba atsistoti,
paeiti su vaikstyne neilgus atstumus. Véliau reabilitacijos
eigoje ir reguliuojant parametrus (pakeistas impulsy daz-
nis i 135 Hz ir papildomai aktyvuoti proksimaliniai kon-
taktai tais paciais parametrais) po 1,5 ménesio pradéjo sa-
varankiskai eiti, naudoti abi rankas. Dar po 2 ménesiy vél
pakeisti stimuliacijos parametrai (160 Hz, 87 ms, 4,2 mA)
siekiant geresnio klinikinio efekto, kuris palaipsniui buvo
juntamas. Praéjus 6 ménesiams po stimuliacijos pradzios,
pasiekta geriausia funkciné buklé, kuri isliko stabili iki
paskutinio stebéjimo. Nuo tada stimuliacijos parametrai
nebekeisti. Praéjus 18 ménesiy po intervencijos, islieka
stabilus geras klinikinis stimuliacijos poveikis. Nuo pir-
muyjy savaiciy kito psichosocialiné padétis - jau po 2 mé-
nesiy jaunuolis vél pradéjo lankyti mokykla, isitraukeé i
socialinj gyvenima, tapo savarankiskas, mama, nuolat
slaugiusi stiny, vél pradéjo dirbti. Savo gyvenimo kokybe,
pagal EQ-5D-3L anketa, pacientas jvertino maksimaliai
geriausiais balais visose dimensijose, o vizualinéje analo-
ginéje skaléje pazyméjo 90 baly is 100 galimy. Siuo metu
jokiy vaisty nevartoja. Objektyviai vertinant bukle, stebi-
ma normali veido iSraiska, kalba kiek dizartriSka, 1éta. Ge-
ba nueiti jvairius atstumus, nors léc¢iau, bet iStvermingai.
Eisena gana tiesi, sinkinezés ribotos. Eidamas paslubuoja
desine koja; gali bégti. Ranky funkcija stipriai pageréjusi,
geba rasyti abiem rankomis. Smulkioji motorika netobu-
la: sunku uzsisegti sagas, taciau pats uzsisega uztrauktuka
ir uzsirisa baty raistelius, nors ir létai. IStiesus rankas, ste-
bimi nezymis choreatetoziniai judesiai desinéje, griebi-
mo funkcija netobula - kartais, atliekant valinga judesi,
stipréja desinio rieSo pronacija; abipus apsunkinti alter-
nuojantys judesiai, desinéje labiau; tremoras nezymus.
Didéja raumeny mase¢, normalizavosi svoris, §iuo metu
sveria 64 kg (KMI 19,8), padidéjo tgis. Buklé pagal
BFMDRS vertinama 7 balais; pageréjimas - 91 % (lente-
1¢).
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Ieskant optimalaus distonijy gydymo biido, butina atsi-
zvelgti | paciento amziy, ligos forma, etiologija, gydymo
tikslus, distonijos jtaka mobilumui, gebéjimui apsitarnau-
ti ir gyvenimo kokybei [3]. Pirminés distonijos gydymas
yra tik simptominis, ne neuroprotekcinis; pagrindiniai
tikslai yra sumazinti nevalingus raumeny susitraukimus,
iSvengti kontrakttiry, sumazinti skausma, pagerinti funk-
cija [4].

Remiantis 2011 m. Europos neurology draugijy fede-
racijos (EFNS) rekomendacijomis, ilgalaiké blyskiojo
branduolio stimuliacija yra veiksmingas jvairiy tipy disto-
nijos gydymo biidas, kuris Siuo metu dazniausiai taikomas
esant pirminei generalizuotai ar segmentinei formai, sudé-
tingai kaklo distonijai ir vélyvajai distonijai asmenims, ku-
riems konservatyvaus gydymo efektyvumas yra nepakan-
kamas [5]. Literatiiroje aprasomi sékmingi GSS atvejai
esant ne tik jau minétoms distonijos formoms, bet ir status
dystonicus suaugusiesiems ir vaikams [6, 7], miokloninei
distonijai; gydymo metodas efektyvus ir esant antrinéms
distonijoms, taciau pasiekti rezultatai neprilygsta pirminiy
distonijy gydymo rezultatams [4, 6, 8-10]. Nuo 1999 m. li-
teratiroje aprasomi sékmingi GSS atvejai gydant jvairios
etiologijos distonija vaikams [7, 12]. Daugiameté pasauli-
né patirtis irodé, kad Sis gydymo metodas yra saugus ir
efektyvus, itin pagerina motoring funkcija, sumazina ne-
galios lygi, vaisty vartojima, o gauti teigiami rezultatai yra
ilgalaikiai [6, 9-16]. Kol kas aprasomi 8-10 mety ilgalai-
kiai stebéjimai ir formuojamos iSvados, kad pasiektas
maksimalus efektas daugumoje atvejy nemazéja [16, 17].
Geriausi rezultatai pasiekiami, kai operuojami jaunesni
pacientai, kuriy ligos trukmé trumpesné [12] ir klinikoje
dominuoja faziné distonijos forma [4]. Isaias ir kt. 2011 m.
paskelbty tyrimy duomenimis, jaunesniy pacienty
(<27 m.) ir trumpesnés ligos trukmés (< 17 m.) grupéje re-
zultatai pagal BFMDRS, praéjus 1 metams po operacijos,
pageréjo vidutiniskai 87 %, lyginant su 63 % pageréjimu
vyresniy pacienty (= 27 m.) ir ilgesnés ligos trukmés
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(> 17 m.) grupéje [14]. Misy aprasytu atveju operuotas
16 mety pacientas, ligos trukmé buvo 12 mety, o pageréji-
mas, pagal BEMDRS, vertinamas 91 %. Toks aukstas ro-
diklis atspindi literatiiroje aprasomas tendencijas - kuo
jaunesni pacientai operuojami, kuo trumpesné ligos truk-
mé, tuo greiciau pasiekiamas maksimalus pageréjimas, ku-
ris yra statisti$kai reikSmingai didesnis uz vyresniy pacien-
ty pasiektus rezultatus [9, 14]. Vertinant ilgalaiki (> 3 me-
ty) efekta, apraSoma teigiama koreliacija tarp rezultaty ir
amziaus operacijos metu, bet ne tarp rezultaty ir ligos truk-
més [14].

Klinikinis ir funkcinis efektai vertinami pagal
BFMDRS skalg ne anks¢iau, kaip po 3-6 ménesiy po ope-
racijos. Maksimalus efektas pasiekiamas praéjus mazdaug
1 metams, jis pereina i plato faze ir iSlieka 3-10 mety [3, 4].
Jau pirmomis savaitémis po operacijos miisy paciento
buklé pageréjo: iSnyko skausmas, jis tapo mobilesnis, sa-
varankiskas. Teigiamas klinikinis efektas progresavo ir,
praéjus 6-18 ménesiy po operacijos, motorinés buiklés pa-
geréjimas vertintas 91 %. Daugelio autoriy atliktuose tyri-
muose stebima, kad, praéjus 3 ménesiams po GSS, jau ste-
bimas motorinés funkcijos pageréjimas 39 %, negalios su-
mazéjimas 38 %, gyvenimo kokybés pageréjimas 30 %
[12, 18]; po 1 mety motoriné funkcija pageréja 54 %, nega-
lia sumazéja 44 % [5]. Pastebéta, kad geriausi rezultatai
pasiekiami pirmine distonija sergantiems pacientams -
skirtingy studijy duomenimis, pasiektas 56-94 % pageré-
jimas pagal BEFMDRS skale [9, 12, 15-17, 19]. Atskirai i$-
skiriami GSS rezultatai, esant DYT-1 geno mutacijos su-
keltai distonijai: teigiamas efektas motorinei funkcijai,
praéjus metams po operacijos, vertinamas kaip geresnis
pagal BEMRDS skale 63,8-92 % [9, 10, 17, 19], taciau sta-
tistiSkai reikSmingy skirtumy tarp DYT-1(+) ir DYT-1(-)
pacienty grupiy nenustatyta. Svarstoma, kad tokie rezulta-
tai gali buti dél jaunesnio operuoty ligoniy amziaus ir
trumpesnés ligos trukmés [14]. Isaias ir kt. 2005 m. paste-
béjo, kad pacientams, iki operacijos turéjusiems disfagija
ir (ar) dizartrija, po atliktos intervencijos sios funkcijos ge-
réja daug 1éciau nei liemens ar galiiniy motoriné funkcija
[16]. Miisy aprasytam pacientui iki operacijos buvusi di-
zartrija per 18 ménesiy susilpnéjo, taciau visiskai neisny-
ko.

Kitas svarbus aspektas, kalbant apie GSS nauda, yra
vaisty vartojimo sumazéjimas po operacijos. Misy pa-
cientui gydymas jvairiais vaisty deriniais buvo neefekty-
vus, paskutiniu metu vartojo benzodiazepiny ir baklofeno
derinj. Po atliktos operacijos praéjus 2 ménesiams, pa-
ciento buiklé leido nutraukti vaisty vartojima, iki $iol jy dar
neprireiké. Analogisky atvejy skelbia ir jvairis autoriai.
Panov ir kt. 2013 m., apibendrindami 10 mety stebéjimus,
pazymi, kad po operacijos 91 % pacienty galéjo atsisakyti
bent vienos vartoty vaisty grupés, o 61 % vaisty nebevar-
toja visai [17]. Kituose Saltiniuose minimi panasus rezul-
tatai - be vaisty gyvena 18-40 % operuoty pacienty [10,
14].

Miisy paciento pazintinés funkcijos nebuvo objektyvi-
zuotos. Jas vertinome kaip daugiau nesutrikusias, nes jis
nuolat lanké bendrojo lavinimo mokykla, mokési pagal

bendra programa. Kai mokyklos lankyti negaléjo dél stip-
riai pablogéjusios fizinés biiklés, mokési namie. Po opera-
cijos vél pradéjo lankyti ugdymo istaiga, islaiké pagrindi-
nio iSsilavinimo egzaminus. Apibendrinus jvairiy studijy,
vertinusiy GSS itaka pazintinéms funkcijoms, rezultatus,
galima daryti iSvada, kad $is gydymo metodas neigiamos
itakos intelekto koeficientui (IQ), atminciai, kalbai ir vyk-
domosioms funkcijoms neturi [18, 20-22]. Owen ir kt.
2014 m. aprasé pageréjusius pazintiniy funkcijy rezultatus
po GSS. Buvo svarstoma, kad tam jtakos gali turéti vartoty
vaisty sumazinimas arba visiskas medikamentinio gydy-
mo nutraukimas, be to, padidéjes fizinis aktyvumas isple-
¢ia pazinting aplinka; distonijos iSnykimas turi itakos dé-
mesio ir koncentracijos padidéjimui atliekant uzduotis
[21]. Pastebéta, kad trumpesné ligos trukmé, vyresnis am-
zius ligos pradzioje ir sunkesné ligos eiga yra susije su di-
desniu teigiamu konstrukcinio ir verbalinio 1Q pokyciu.
Aukstesné stimuliacijos amplitudé ir pulso daznis siejami
su geresniais kiirybiniais ir verbalinés atminties rodikliais
[20].

Kai kuriuose saltiniuose teigiama, kad GSS gali sukelti
nuotaikos kitimus, depresija. Tai siejama su galimu nepa-
geidaujamu poveikiu Salia stimuliuojamo branduolio
esancioms zonoms [3, 8, 12]. Meoni ir kt. 2015 m. vertino
GSS poveikij nuotaikos ir nerimo sutrikimams ir aprasé
teigiama efekta iki intervencijos buvusiai depresijai. To-
kie rezultatai galimi dél pageréjusios motorinés buklés, is-
nykusio skausmo, nutraukto tetrabenazino vartojimo. Ne-
rimo sutrikimai po GSS Zymiau nepakito, buvo aprasyti
keli pablogéjimo atvejai, galimai siejami su staigiu benzo-
diazepiny nutraukimu pooperaciniu periodu. Verta pami-
néti buvusius pavienius suicido atvejus po GSS. Apiben-
drinus keliy studijy duomenis, daroma isvada, kad GSS
neigiamo poveikio nerimo ir nuotaikos sutrikimams neturi
[20, 22].

Miisy aprasyto paciento, vertinant pagal jo uzpildyta
EQ-5D-3L anketa, gyvenimo kokybé po operacijos itin pa-
geréjo. Siuo metu jis gyvena visavertj paauglio gyvenima,
aktyviai dalyvauja socialinéje veikloje. Svarbu paminéti,
kad fizinés buklés pageréjimas pakeité ir visos Seimos gy-
venimg. Literatiiroje aprasomas teigiamas GSS poveikis
pacienty gyvenimo kokybei. Pastebéta, kad lyginant su fi-
ziniu pageréjimu, psichologiniai ir emociniai gyvenimo
kokybés aspektai yra ne tokie ryskis ir greitai kintantys.
Manoma, kad tai atspindi ilgesnj pacienty adaptacinij peri-
oda susigyvenant su ,,nauju kunu“ [13, 20].

APIBENDRINIMAS

GPi GSS yra pats efektyviausias iki Siol zinomas generali-
zuoty distonijy gydymo buidas. Lietuvoje tam yra pakanka-
ma kompetencija ir reikiamos techninés salygos. Generali-
zuota distonija yra ypac luosinanti liga, todél visiems pa-
cientams, patiriantiems isreiksta funkcinj sutrikima, turi
biiti isbandyta GSS gydymo galimybé. Sis sékmingas at-
vejis tai dar karta patvirtina.
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N. Vaiciené-Magistris, J. Karandiené, R. Gleizniené,
A. Radziunas

DEEP BRAIN STIMULATION FOR PRIMARY
TORSION DYSTONIA: FIRST CASE IN LITHUANIA

Summary

Primary torsion dystonia is a form of generalised dystonia which
typically begins in childhood. This pharmacoresistant disease
leads to severe disability due to progressive loss of movement,
dysarthria, dysphagia, and pain. Deep brain stimulation (DBS) in
the globus pallidus interna (GPi) is a safe and effective treatment
with positive long-term clinical outcome. Various studies
showed not only high functional improvement but also positive
influence on quality of life, cognitive functioning, and mood. We
present the first case of GPi DBS in Lithuania performed at the
Hospital of Medical Academy of Lithuanian University of Health
Sciences ina 16-years-old patient with 12 years history of DYT-1
negative dystonia. Maximum improvement was achieved after
6 months from the start of stimulation which resulted in major im-
provement in mobility and overall quality of life which sustained
for 18 months of follow-up.

Keywords: primary dystonia, deep brain stimulation, globus
pallidus interna, paediatric.
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