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UVOD

Prikazujemo rijedak slučaj sekundarne kamptokor-
mije u pacijentice s miotoničnom distrofi jom tip 2 
(MD2). Dijagnoza kamptokormije temelji se na klinič-
kom zapažanju abnormalne antefl eksije trupa (>45°) 
u stojećem položaju, koja se pogoršava pri hodanju, a 
smanjuje u ležećm položaju (1).

Dijagnoza MD2 temelji se na kliničkoj slici proksimal-
ne miopatije, tipičnom elektromiografskom (EMG) 
nalazu i neuroradiološkoj obradi kralježnice (MSCT/
MR), a potvrđuje se DNA analizom (2). Postoje brojni 
uzroci sekundarne kamptokormije, a MD2 je jedan od 
rjeđih.  

PRIKAZ BOLESNICE

Pacijentica u dobi od 68 godina hospitalizirana je 
zbog bolova u torakolumbalnom dijelu kralježnice za-
dnje dvije godine. Anamnestički, operirala je mrenu 
na lijevom oku u 45. godini života. U vanjskoj usta-

novi napravljena je elektromioneurografi ja (EMNG) 
te je dijagnosticirana umjerena, kronična, kompresiv-
na retikulopatija L5 obostrano te blaža S1 obostrano. 
Pri prijmu se neurološkim pregledom utvrdi sljedeće: 
uredna funkcija kranijskih živaca, meningealni znako-
vi su negativni, bez šumova nad karotidnim arterijama. 
Registrira se blaža slabost proksimalne muskulature 
ramenog i zdjeličnog obruča (MRS 4/5) i pozitivan 
Gowersov znak. Tonus i osjet na ekstremitetima su 
uredni. Miotatski refl eksi su simetrični, atenuirani, 2+. 
Babinskijev i Lasegueov znak su negativni. Koordina-
cija i kontrola sfi nktera su uredni. Trup je antefl ektiran 
(doima se kao antalgično držanje). Fleksijske kretnje 
lumbosakralnim segmentom kralježnice su bolne i re-
ducirane, uz perkusijsku osjetljivost torakolumbalnog 
prijelaza. Prisutna je torakalna dekstrokonveksna kifo-
skolioza. Nalazi laboratorijske obrade (hematologija, 
koagulogram, reumatski testovi, imunološka obrada) 
su uredni. Uredni su i rezultati biokemijskih pretraga 
s iznimkom CK 185 U/L (<177). Uredni su nalazi hor-
mona štitnjače i tumorskih biljega (CEA, CA 125, CA 
19-9, CA 15-3, CYFRA 21-1, AFP). Uredan je nalaz 
EKG-a, RDG torakalnih organa, mamografi ja i ultra-
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zvuk abdomena. RDG torakalne i lumbosakralne kra-
lježnice pokazuje umjerene spondilotske i spondiloar-
trotske promjene, RDG zdjelice s kukovima umjerenu 
koksartrozu, a denzitometrija osteopeniju. MSCT lum-
bosakralne kralježnice pokazao je ispupčenje (bulg-
ing) na razini L2-L3, a u segmentu L4-L5 masivni-
ji disk spondilofi t kompleks dorzomedijalno i desno 
koji za oko 5 mm prominira u kralježnični kanal. U 
navedenom segmentu izražena je diskartroza s vaku-
um fenomenom i ventralnim osteofi tima. U segmentu 
L5-S1 vidljiva je manja dorzomedijalna protruzija od 3 
mm. Na temelju rezultata navedene obrade postavljene 
su dijagnoze kroničnog torakalnog i lumbosakralnog 
sindroma, dekstrokonveksne torakalne kifoskolioze, 
ispupčenja (bulging) diska L2-L3, spondiloze L4-L5 i 
L5-S1 segmenata, te L5(S1) kronične radikulopatije. 
Planira se otpust pacijentice uz preporuku analgetske 
i fi zikalne terapije. Neposredno prije otpusta zamije-
ćeno je da se stupanj antefl eksije trupa kod pacijentice 
povećava pri hodanju te se postavi dijagnoza kamp-
tokormije. S obzirom na navedeno odlučili smo se za 
dodatnu obradu. Napravi se kontrolni EMNG ruku i 
nogu koji ukazuje na proksimalnu i paravertebralnu 
miopatiju uz miotonična izbijanja u torakalnim pa-
raverteberalnim mišićima. MR torakalne kralježnice 
pokazao je naglašenu kifozu, a MR lumbosakralne 
kralježnice degenerativne promjene drugog stupnja 
prema Modicu u segmentu L4-L5, manje ventralne i 
lateralne osteofi te u segmentima L1-L2, L2-L3 i L4-L5, 
te manje dorzalne osteofi te u segmentima L2-L3 i L4-
L5.

Sl. 1. MR lumbosakralne kralježnice – transverzalni presjek 
– atrofi ja i masna degeneracija paravertebralnih mišića 

(označeno strjelicom)

Sl. 2. MR lumbosakralne kralježnice – transverzalni 
presjek – atrofi ja i masna degeneracija oba mišića psoasa 

(označeno strjelicom)

U razini L1-L2, L2-L3 i L3-L4 segmenata nalazi se bulg-
ing diskova, a u razini L5-S1 segmenta manja subliga-
mentna hernija diska (za oko 3,8 mm u ap smjeru) dor-
zomedijalno i obostrano paramedijalno. Paravertebral-
na muskulatura u području torakalne i lumbosakralne 
kralježnice kao i oba mišića psoasa pokazuje znakove 
atrofi je i masne degeneracije (sl.1 i 2). Antitijela na mi-
asteniju gravis su negativna (ani-N-AChR i anti-Mu-
SK). Testiranje na Pompeovu bolest je negativno. DNA 
analiza na miotoničnu distrofi ju tip 1 (MD1) je nega-
tivna, a DNA analiza na MD2 pozitivna. Utvrđen je 
povećan broj tetrapleta citozin-citozin-timin-gvano-
zin (CCTG) u „cellular nucleic acid-binding protein“ 
(CNBP) genu. Obiteljska anamneza pacijentice na MD  
je negativna (roditelji preminuli, nema braće i sestara 
ni potomstva). Oft almološkim pregledom verifi cira se 
katarakta na desnom oku. Rezultati kardiološke obrade 
(holter-EKG, ultrazvuk srca) su u granicama normale. 
Nakon kompletiranja rezultata obrade postavljene su 
dijagnoze MD2 i sekundarne kamptokormije. 

RASPRAVA

MD je autosomno dominantna mišićna bolest karak-
terizirana miotonijom i mišićnom disfunkcijom. Pre-
valencija se procjenjuje na 5-10/100.000. MD2 je slič-
na no blaža multisistemska bolest od MD1 i kod nje 
su češće katarakta, intolerancija glukoze/dijabetes te 
kardiomiopatija (3). MD2 je rezultat povećanog bro-
ja ponavljanja tetrapleta CCTG u nekodirajućoj regiji 
gena CNBP na kromosomu 3. MD2 oboljeli imaju od 
75 do više od 11 000 CCTG ponavljanja. Ekspandira-
ni CCTG tetraplet kod oboljelih od MD2 nalazi se u 
intronu 1 gena CNBP i transkribira se u RNA, ali se 
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ne translatira u protein. Mutirani gen CNBP proizvodi 
promijenjeni oblik mRNA koji uzrokuje interefenci-
ju proizvodnje mnogih drugih proteina što sprječava 
mišićne stanice i stanice drugih tkiva u normalnom 
funkcioniranju (4). MD2 je sporo progresivna bolest, 
kasnog početka, koja se klinički manifestira slabošću 
proksimalne muskulature, miotonijom, kataraktom, 
ali i znacima afekcije drugih organskih sustava. Naša 
pacijentica imala je sljedeće kliničke karakteristike 
MD2: proksimalnu miopatiju, miotoniju (registriranu 
EMG-om, bez kliničkih znakova) i kataraktu (stanje 
nakon operacije katarakte lijevog oka te novodijagno-
sticiranu kataraktu desnog oka). Također, kod naše 
pacijentice nisu registrirani dijabetes ni kardiološke 
bolesti (kardiomiopatija, smetnje provođenja). Ter-
min kamptokormija je grčkog podrijetla (grč. “camp-
tos”– savijen; “kormos” – trup) i njime se označava 
abnormalna fl eksija trupa (>45°) u stojećem položaju, 
koja se pogoršava pri hodanju, a smanjuje u ležećem 
položaju (za razliku od Parkinsonove bolesti kod koje 
antefl eksija trupa ne regredira u ležećem položaju te 
je pozitivan fenomen “nevidljivog jastuka” – pri čemu 
je glava pacijenta zbog rigora odignuta od podloge) 
(5,6). Razlikujemo primarnu (idiopatsku) i sekundar-
nu kamptokormiju. Primarna se češće vidi kod žena i 
starijih osoba s pozitivnom obiteljskom anamnezom i 
nastaje kao posljedica progresivne slabosti paraverte-
bralne muskulature, dok je ostali neurološki nalaz ure-
dan. Što se tiče sekundarne kamptokormije, obradom 
je potrebno isključiti: amiotrofi čnu lateralnu sklero-
zu, miasteniju gravis, Parkinsonovu bolest, distoniju, 
multiplu sistemsku atrofi ju, Alzheimerovu demenciju, 
kroničnu upalnu demijelinizacijsku polineuropatiju, 
MD1, MD2, aksijalnu miopatiju, disferlinopatiju, ne-
malinsku miopatiju, mitohondrijsku miopatiju, mio-
patiju zbog hipotireoze, polimiozitis, dermatomiozi-
tis, fokalni miozitis, miozitis s inkluzijskim tjelešcima, 
facioskapularnu mišićnu distrofi ju, traumu, artritis, 
hernijaciju i.v. diska te jatrogene uzroke kao što su te-
rapija olanzapinom, donepezilom, valproatom i kor-
tikosteroidima (2,7,8). Uzroci ovog poremećaja mogu 
biti i psihogeni kao što su histerija, konverzivni pore-
mećaji ili Gilles de la Tourettov sindrom (2,9). Kamp-
tokormija se kao simptom MD2 rijetko spominje u 
literaturi. Dupeyron i sur. su opisali slučaj 54-godišnje 
pacijenice s kamptokormijom i MD1 (10). Lawson i 
sur. su opisali 2 slučaja kamptokormije („bent spine“ 
sindrom) kao ranu manifestaciju MD1 (11). Karaah-
met i sur. su opisali slučaj kamptokormije u pacijenta 
s ankilozirajućim spondilitisom i MD (12). Dijagnoza 
MD2 postavlja se na temelju kliničke slike proksimal-
ne miopatije, tipičnog EMG nalaza (miopatski uzorak 
u proksimalnoj muskulaturi, uz miotona izbijanja - 
salve akcijskih potencijala fi brilacijskog tipa trajanja 
od nekoliko sekundi, promjenjive frekvencije 50-150 
Hz i promjenjive amplitude krešendo ili dekrešendo 
tipa) i neuroradiološke obrade (MSCT/MR kralježni-

ce), a potvrđuje se DNA analizom (13). Hipotrofi ja/
atrofi ja paravertebralne muskulature pri čemu je mi-
šićno tkivo nadomješteno masnim tkivom, verifi cira-
na MR-om, mora biti putokaz za daljnju obradu po-
najprije s ciljem isključenja različitih mišićnih bolesti 
i poremećaja, a prema naprijed navedenim diferenci-
jalno dijagnostičkim mogućnostima (1,2). Moguće te-
rapijske opcije za kamptokormiju uključuju primjenu 
psihoterapije, fi zioterapije, ortoza za kralježnicu, levo-
dope, kortikosteroida, imunoglobulina, ciklosporina, 
botulinus toksina kao i invazivne zahvate poput sti-
mulacije subtalamičke jezgre ili ortopedske zahvate na 
kralježnici (2). 

Križobolja je veliki zdravstveni i socio-ekonomski 
problem. Iako se najčešće pripisuje poremećajima in-
tervertebralnih diskova, ne smije se zaboraviti da je 
diferencijalna dijagnostika križobolje vrlo raznolika te 
se etiološki može podijeliti na: a) diskogenu (bulging, 
protruzija, prolaps, ekstruzija intervertebralnog dis-
ka), b) mišićno-zglobno-koštanu (difuzna idiopatska 
hiperostotska spondiloza, lumbalna spinalna stenoza, 
spondilolisteza, spondiloliza, prijelazni kralježak, sin-
drom m. piriformisa, psoas bursitis, spina bifi da okul-
ta, ankilozantni spondilitis, psorijatički artritis, Reite-
rov sindrom, Pottova bolest, spondiloartritis povezan 
s upalnim bolestima crijeva, septički spondilitis, fi bro-
mialgija, polimialgija reumatika, posturalna križobolja, 
kifoza i skolioza), c) križobolju uzrokovanu traumom, 
osteroporotskim frakturama ili tumorima, d) somat-
sku (uzrokovanu infektološkim – hepatitis C, herpes 
zoster; ginekološkim – menstrualna bol, lejomiom 
uterusa, endometrioza, karcinom cerviksa uterusa, 
trudnoća, upala u području male zdjelice; gastrointe-
stinalni – peptički ulkus, tumori želuca, pankreatitis, 
tumori gušterače, žučni kamenci, divertikulitis, koli-
tis, kolorektalni karcinom; urološkim – nefrolitijaza, 
pijelonefritis, karcinom bubrega, tromboza renalne 
arterije i vene, prostatitis, karcinom prostate; i vasku-
larnim poremećajima – aneurizma abdominalne aorte, 
ateroskleroza), e) križobolju uzrokovanu rjeđim neu-
rološkim poremećajima i uzrocima (sindrom ukočene 
osobe, Parkinsonova bolest, von Reclinghausenova ne-
urofi bromatoza tip 2, Guillain-Barreov sindrom, post-
punkcijska), te f) psihogenu križobolju (14,15). Kada 
se neuroradiološkom obradom kralježnice eliminira 
diskogena i mišično-koštano-zglobna križobolja kao 
najčešća, indicirana je dodatna ekstenzivna obrada s 
ciljem utvrđivanja njene etiologije. 

ZAKLJUČAK

Iako rijetka, ova kombinacija MD2 i sekundarne 
kamptokormije ukazuje da u pozadini kroničnih, bol-
nih, vertebrogenih sindroma, a s takvim pacijentima 
se svakodnevno susrećemo u kliničkoj praksi, pone-



D. Čerimagić, E. Bilić, V. Bašić Kes
Kamptokormija i  miotonička distrofi ja tip 2

Acta Med Croatica, 75 (2021) 167-170

170

kad mogu egzistirati puno kompleksnije i rjeđe bolesti 
dijagnosticiranje kojih ispunjava kliničara zadovolj-
stvom, iako za te bolesti, nažalost, nema učinkovite 
terapije.
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We present a rare case of secondary camptocormia in a patient with myotonic dystrophy type 2. The diagnosis of 
camptocormia is based on clinical observation of abnormal torso antefl exion (>45°) in standing position, which worsens 
with walking and decreases in supine position. The diagnosis of myotonic dystrophy type 2 is based on the clinical picture 
of proximal myopathy, typical electromyographic fi ndings, and neuroradiological examination of the spine (MSCT/MR), and 
is confi rmed by DNA analysis. There are a number of causes of secondary camptocormia, and myotonic dystrophy type 2 
is one of the rarer ones. Hypotrophy/atrophy of the paravertebral musculature, where the muscle tissue is replaced with fat 
tissue, verifi ed by neuroimaging methods, indicates the need for additional processing to exclude various muscle diseases 
and disorders. This case clearly shows that in the background of chronic, painful, vertebrogenic syndromes, much more 
complex and rare diseases sometimes exist.

Key words: camptocormia, myotonic dystrophy, electromyography
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