Koncernkontoret \

Lakemedelsradet

SKANE

REGIONAL LAKEMEDELSRIKTLINJE

Process 3.3.9 Godként datum  2015-02-05
Skapad av  LAG lakemedel nervsystemets Version 2
sjukdomar
Godkand av  Lakemedelsradet
Galler fr.o.m. 2023-04-01
Galler for Utforare av halso- och sjukvard med  Galler t.o.m. 2025-04-01

forskrivningsratt i Region Skane

Behandling av fokal dystoni och

hemifacialisspasm med botulinumtoxin

1 Sammanfattning och rekommendation

Dystoni ar ett neurologiskt sjukdomstillstand i vilket upprepade
muskelkontraktioner orsakar vridningar, repetitiva rérelser och abnorma
positioner.

Hemifacialisspasm &ar en sjukdom i nervus facialis, néstan alltid ensidig.
Orsaken anses vara kompression av facialisnerven av blodkarl intrakraniellt
néra hjarnstammen.

Beddmning och behandling av dystoni och hemifacialisspasm bér ske hos
specialist i neurologi och i fall av blefarospasm och spasmodisk dystoni hos
respektive 6gon- eller 6ronspecialist. Fokal och segmentell dystoni samt
hemifacialisspasm behandlas i forsta hand med injektioner av
botulinumtoxin. Majlighet och vana att vid behov anvanda nédvéandig
utrustning framforallt i form av EMG- eller ultraljudsvégledning bor finnas.
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2 Forandringar jamfort med tidigare version
2023-04-01

Avsnitt

5 Preparatval Andringen &r att alla tre preparat har avtal fran forsta
april.

3 Bakgrund

3.1 Dystoni

Dystoni ar ett neurologiskt sjukdomstillstand i vilket upprepade
muskelkontraktioner orsakar vridningar, repetitiva rorelser och abnorma
positioner.

Vridningar, repetitiva rorelser och abnorma positioner kan vara varaktiga
eller 6vergaende. De kan visa sig som onormal kontroll av muskler for
specifika viljemassiga rorelser. Rorelserna och positionerna &r ofta svara att
bedoma for icke specialisten.

Inte séllan hander det att dystoni diagnostiseras som psykogena eller
stressorsakade besvér. Fokala dystonier kan misstolkas - till exempel
cervikal dystoni som stel nacke eller spondylos, blefarospasm som torra
6gon eller tics, skrivkramp som tennisarmbage eller dveranstrangning och
spasmodisk dysfoni som laryngit eller anstrangda stamband.

Efter utredning kan dystoni klassificeras som fokal, segmentell eller
generaliserad. Dystoni utan utlésande orsak klassificeras som primar och
man antar genetisk bakomliggande orsak. Sekundar dystoni ar férenad med
andra neurologiska symtom dar orsaken kan identifieras - forlossningsskada,
vissa lakemedel, hjarnskada, I-doparesponsiv dystoni, Huntingtons sjukdom,
Wilsons sjukdom.

Vanligaste fokala, primara dystonier &r: blefarospasm (Blph), cervikal
dystoni (CD), oromandibular dystoni (OMD), skrivkramp, spasmodisk
dystoni (SD). Aven yrkesspecifik fokal dystoni forekommer till exempel
hos musiker.
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3.2 Hemifacialisspasm (HFS)

HFS &r en sjukdom i nervus facialis, nastan alltid ensidig. Orsaken anses
vara kompression av facialisnerven av blodkarl intrakraniellt nara
hjarnstammen. Ryckningar debuterar oftast i nedre 6gonlocket, sprider sig
sedan till 6vre 6gonlock och andra muskler pa ena sidan av ansiktet.
Ogonlocken drar ofta ihop sig, mungipan dras uppat och ét sidan. Ibland
forekommer “’klick” i 6rat. Kvinnor drabbas oftare d&n mén.

4 Aktuella forskrivare och indikation

Beddmning och behandling av dystoni och HFS bor ske hos specialist i
neurologi och i fall av Blph och SD hos respektive dgon- eller
oronspecialist. Fokal och segmentell dystoni samt HFS behandlas i forsta
hand med injektioner av botulinumtoxin. Mdjlighet och vana att vid behov
anvanda nodvandig utrustning framférallt i form av EMG- eller
ultraljudsvégledning bor finnas.

Fysioterapi spelar en viktig roll i behandlingen av CD och skrivkramp. | fa
fall anvénds aven neurokirurgiska metoder (DBS — deep brain stimulation)

Sedan 1990 har flera studier publicerats som rekommenderar behandling av
fokala idiopatiska dystonier med botulinumtoxin som en saker och effektiv
terapi. Botulinumtoxin rekommenderas som forstahandsbehandling for
patienter med CD, Blph, SD, dystoni i 6vre extremitet inklusive skrivkramp
och HFS.

Av botulinumtoxinbehandlade patienter med CD upplever mer an 60 %
forbattring vilket ses i olika skalor som anvénds vid bedémning (Tsui scale,
TWSTRS - Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale). Effekten
brukar vara 12—18 veckor. Storleken pa rekommenderade doser beror pa hur
svara symtomen ar och ligger mellan 80-300 MU for Botox och Xeomin,
320-900 for Dysport och 4000-10000 for Neurobloc.

60 till 95 % av patienter med Blph och HFS upplever tydlig effekt av
behandling med botulinumtoxin. Effekten brukar vara 8-16 veckor, sallan
upp till 20 veckor. Rekommenderade doser &r 10-30 MU per dga for Botox
och Xeomin, 40-140 for Dysport och 1250 for Neurobloc. Behandling av
OMD med botulinumtoxin ar mindre effektiv jamfort med andra fokala
dystonier.
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5 Preparatval

For narvarande finns 3 olika typer av btxA-preparat pa marknaden;

Substansnamn Forsaljningsnamn
Ona botulinumtoxin A Botox

Abo botulinumtoxin A Dysport

Inco botulinumtoxin A Xeomin

Botox, Xeomin, och Dysport ar upphandlade. Det finns prisskillnad per U
vilket beror dels pa skillnad i potens mellan Botox och Xeomin jamfért med
Dysport, dels ar beroende av forpackningsstorlek. Val av preparat far darfor
ske utifran 1) medicinsk beddmning och 2) pris for aktuell situation.

Botulinumtoxin ska rekvireras och far inte forskrivas pa recept.

6 Aktuell patientpopulation

6.1 Dystoni

Om befintliga epidemiologiska data fran europeiska lander transponeras till
Region Skane kan prevalensen uppskattas till drygt 200 patienter med
fokala dystonier och 30 nya fall per ar. Cervikal dystoni och blefarospasm
utgdr de vanligaste formerna. Epidemiologska data for sekundara dystonier
saknas.

Troligtvis ar forekomst av dystonier i befolkningen underskattad p.g.a.
diagnostiska svarigheter.

6.2 Hemifacialisspasm

Enligt epidemiologiska data kan man i Skane man férvanta sig minst 140
fall av HFS.

7 Uppfdljning och utvardering

Uppfdljning och utvérdering sker pa specialiserad mottagning. Vid nyinsatt
behandling sker forsta uppféljningen efter 4 veckor. Vid bristande effekt
kan dosjustering vara aktuell vid kommande behandlingstillfélle.
Uppféljning kan med fordel ske hos lakare och specialiserad sjukgymnast.
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