Metodbok MS Ataxi och tremor

Ataxi och tremor

Under naturalforloppet for MS ar cerebellar ataxi och tremor vanligt, drabbar ca
60-80% av patienterna. Symtomen blir allt vanligare och svérare ju lingre tid
sjukdomen lider och ar ofta kopplade till 6kande funktionshinder och stora
hjalpbehov. Som debutsymtom ar emellertid ataxi och tremor mycket ovanliga.
Bland de paroxysmala symtomen vid MS finns dven kortvariga stereotypa
attacker av dysartri, ibland tillsammans med klumpighet och ostadig gang.
Durationen ar oftast 5-15 sekunder och kan upptriada periodvis ett flertal gdnger i
timman. Tidigt upptradande cerebellar paverkan med ataxi och balansstorning ar
ett prognostiskt ogynnsamt tecken. I stora databaser utgor cerebelldra skov ca
10% av skoven och hjarnstams-/cerebelldra skov har ofta simre aterhAmtning an
andra skov (1). I ca 1/3 av patienterna kan den cerebellira stérningen ge upphov
till betydande funktionsnedsattningar (2, 3). De vanligaste cerebelldra
storningarna drabbar koordinationen i Gvre extremiteterna. Ataxin inverkar
ocksa negativt pa balansen, dar ataxin tillsammans med spasticiteten ingar som
viktiga komponenter i den typiska spastiska-ataktiska bredspariga géngen.
Symtomen kan dven ge upphov till huvud- och bélskakningar samt dysartri.
Behandlingen av ataxi och tremor vid MS ar langt ifran tillfredsstéllande. Tre
olika typer av behandling kan anvindas: fysioterapi/arbetsterapi, oral
farmakoterapi och kirurgisk intervention. Behandlingseffekten ar dock oftast
bristfallig eller 6vergdende och nagra patagliga langsiktiga funktionsférbattringar
uppnas sallan.

Statusfynd vid cerebellar ataxi

Patienter med cerebellar ataxi rapporterar att dem ar klumpiga, ostadiga, har
bristande koordination-fumliga och tappar saker, och har sluddrande tal. Sillan
ar dem medvetna om oscillopsin

Gangataxi och bristfillig balans i stdende, ibland aven i sittande
Blickriktningsnystagmus, ryckiga hypo- och hypermetriska sackader,
oscillopsi

Dysarti, skanderande tal

Intentionstremor, dysmetri, dysdiachokinesis

Oscillerande rorelser i extremiteter och bal

Fysioterapi och arbetsterapi

Kompensatorisk behandling omfattar utbildning, strategier for att optimera
rorelser och forflyttningar, samt biofeedbacktekniker. Hjalpmedel kan stabilisera
rorelser och traning av basala rorelsemonster kan ge patienten battre funktionell
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kontroll vid mild ataxi [3]. Ataxi i de Ovre extremiteterna kan reduceras genom att
armen fixeras i en position for att ata eller skriva. Att lagga pa vikter pa en
extremitet kan reducera tremor. Besvarande huvudtremor kan reduceras genom
avlastning av huvudets muskler t.ex. genom anviandning av ett mjukt nackskydd.
Ataktiskt tal behandlas med taltraning. Kyla kan kortvarigt forbattra ataxi.

Sjukdomsmodifierande behandling

Det saknas studier som visar att sjukdomsmodifierande behandling specifikt
minskar ataxi men flera studier har visat att effektiv sjukdomsmodifierande
behandling kan forbattra funktionsnivan. Ett exempel utgor den pivotala studien
med alemtuzumab vid skovvis forlopande MS dar alemtuzumab behandlade
visade en forbattring aven av det cerebelliara funktionella systemet (4).

Symtomatisk farmakoterapi

Ataxi och tremor ar ndgra av de kliniska manifestationer som svarar samst pa
farmakoterapi. I en Cochrane analys fann man inte ndgra ladkemedel som hade
tillrackligt vetenskapligt stod for behandling av ataxi (5). Séledes, trots brist pa
kontrollerade studier provas ofta propranolol i doser 160-240 mg/ dag. Isoniazid
har i ett par studier reducerat den cerebelliara tremorn (6, 7), men for terapeutisk
effekt fordras hoga doser, 600-1200 mg per dag. Gastrointestinal paverkan och
hepatotoxicitet ar vilkdnda biverkningar och profylax med pyridoxin ar
nodvandig for att undvika perifer neuropati. Manga olika typer av preparat har
provats, ofta i sma serier, vanligtvis med begransade effekter. Av de som visat viss
effekt aterfinns karbamazepin, primidon, klonazepam, gabapentin, hydroxyzin,
acetazolamid och buspiron. Av dessa foredras klonazepam i dosen 2-5 mg/dag (8,
9). Cannabis behandling av MS patienter har inte visat nagon effekt pa ataxi och
tremor (10). Paroxysmal dysartri och ataxi kan i likhet med andra paroxysmala
symtom svara pa antiepileptisk behandling sdsom karbamazepin, lamotrigin,
oxkarbamazepin och levetiracetam.

Kirurgisk intervention

Talamotomi av nucleus ventralis intermedius (VIM) var tidigare den enda teknik
som kunde anviandas for att behandla tremor refraktar till farmakologisk
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behandling. Resultaten vid cerebelldr tremor har varit varierande och inte sa goda
som den som erhallits vid thalamotomi hos patienter med Parkinsons sjukdom
eller av patienter med essentiell tremor. Risken for komplikationer har varit
relativt hog.

Elektrisk stimulering av VIM har nu ersatt talamotomi for behandling av tremor,
fraimst pa grund av farre komplikationer (11). I en stor serie pa 117 patienter med
tremor hade 11 patienter cerebellir tremor (varav 4 MS patienter). Totalt
forbattrades 57% av patienterna och biverkningar var fa (12). Tva av de fyra
MS-patienterna forbattrades. I flera efterfoljande studier har resultaten varit
lovande dven bland behandlade MS patienter (13, 14). Emellertid har dessa
studier i samtliga fall endast omfattat ett fatal fall och uppféljningen har oftast
varit begriansad till 1 ar eller kortare tid (15). Behandling med bilateral
elektrostimulering av nucleus zona incerta (16), gammakniv talamotomi (17) och
vagus nerv stimulering (18) har i sméd okontrollerade studier visat positiva
resultat. En mer omfattande utvirdering kriavs innan behandlingsmetoderna kan
viarderas pa ett tillfredstillande siatt. Den kliniska erfarenheten och de fa
publicerade fall som foljts upp under langre tid (19, 20) talar tyvarr for att
effekten av elektrostimulering vid MS tremor ar svir att forutse, ofta av
overgdende natur, eller ar funktionellt verkningslos (21). Operationen ar
dessutom behiftad med inte forsumbar morbiditet och hoga kostnader (22). Man
bor siledes begransa den kirurgiska behandlingen av MS tremor till ett fatal vl
selekterade fall. Vid bedomningen av tremor och funktionsgrad bor aven
allmdnna  sjukdomsaspekter = sdsom  alder, sjukdomsduration och
progresshastighet vagas in.
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