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Myoklonus je definovan jako nahly, rychly mimovolni pohyb svalu, zpGsobeny svalovou kontrakci, nebo svalovou inhibici, ktery Ize
klasifikovat podle klinickych charakteristik, anatomického ptivodu nebo etiologie. Vyskytuje se fyziologicky nebo v ramci rGiznych neu-
rologickych onemocnéni, diferencialni diagnostice kromé anamnézy a precizniho klinického vysetfeni napomahaji neurofyziologické
metody. Terapie je empiricka, jednim z nejcastéji uzivanych medikamentu je klonazepam, vyssi uc¢inek ma vsak kombinovana terapie
s uzitim kombinace nékolika preparatd.
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Myoklonus

Myoclonus is a fast, jerky involuntary movement caused by a muscle contraction or inhibition. It is classified according to the clinical cha-
racteristics, anatomical origin or its etiology. Myoclonus is either physiological or it can be a symptom of various neurological disorders.
Neurophysiological diagnostics is widely used, besides history and meticulous clinical examination. Therapy is empirical, with clonazepam

as one of the most often administered drugs. It appears that the combination therapy with several drugs is more successful.
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Seznam zkratek

EMG - elektromyografie

EEG - elektroencefalografie

GABA - kyselina gama-aminomaselna

Myoklonus je definovan jako nahly, rychly
mimovolni pohyb, zpdsobeny svalovou kontrak-
ci nebo svalovou inhibici. Tento termin byl po-
prvé pouzit Friedreichem v kazuistice pacienta
s esencidlnfm myoklonem vr. 1881 a v roce 1903
Lundborg navrhl zakladni rozdéleni myoklonu
na symptomaticky, esencidlnf a familidIni myo-
klonickou epilepsii (Fahn, 2002).

Myoklonus je pomérné castou hyperkinezou,
prevalence se pohybuje kolem 8,6 na 100000
obyvatel v definované populaci (Caviness et
al, 1999).

Myoklonus se lisf od tikd, které jsou — alesporn
¢astecné — potlacitelné vili a po provedeni tiku
se dostavuje urcita Uleva. Také choreatické pohyby
nebo jejich ¢astimohou mit charakter myoklonic-
kych z&skubU. U chorey je mimovolny pohyb kon-
tinudlni a je ndhodné distribuovan v ¢ase a mezi
jednotlivymi ¢astmitéla. Choreu a myoklonus Ize
rozlisit i pomoci elektrofyziologického vysetieni —
choreatickd hyperkineza je nepravidelnd, trva
50-750ms, zatimco neepilepticky myoklonus
je vyrazné kratsi, s trvanim obvykle pod 100ms
(Rektor, 2000). Také u nékterych dystonif se obje-
vuji svalové zaskuby, které vak Ize klinicky odlisit
tak, ze na rozdil od myoklonu vedou jednotlivé
¢asti téla do dystonickych postur. Nékdy muize
rytmicky myoklonus pfipominat tremor (Fahn
a Jankovic, 2007), v tomto pfipade Ize k odlisenf
téchto dvou fenomént pouzit elektrofyziologické

vysetfeni (polymyografie, evokované potencidly,
long-loop reflex) (Rektor, 2000). Tresu se podobd
i rytmicky se opakujicf negativni myoklonus kon-
Cetin. Fascikulace, které jsou projevem zaskubd
jedné motorické jednotky, Ize v nékterych pfipa-
dech od spontanniho fokélniho myoklonu odlisit
jen pomoci EMG (Jech, 2006).

Zaskuby objevujici se po senzorickém pod-
nétu podobné myoklonu mohou byt projevem
akcentované Ulekové reakce (startle).

Klasifikace myoklonu

Myoklonus Ize klasifikovat podle klinickych
charakteristik, anatomického plvodu nebo etio-
logie (tabulka 1).
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Klinické charakteristiky myoklonu spolec-
né s elektrofyziologickym nélezem napoméhaji
relativné pfesnému urceni mista v nervovém sys-
tému, odkud je myoklonus generovan. Spontdnni
myoklonus se objevuje bez vztahu ke stimulu nebo
jinému pohybu. Reflexni myoklonus je vyvolan tak-
tilnimi, vizudlnimi nebo sluchovymi podnéty. K tak-
tilnfm podnétdm jsou nejsenzitivnéjsi distalni ¢asti
koncetin a prsty rukou a nohou. Generalizované
reflexnizaskuby jsou nejcastéji zplisobovany pod-
néty vizudlnimi (Obeso et al, 1985). Akcni myoklonus
je vyvoladn jakoukoli svalovou aktivaci. Vzhledem
ktomu, Ze u tohoto typu je myoklonus asociovan
s volnimi pohyby, byvaji pacienti ¢asto limitovani
v aktivitdch dennfho Zivota.

Tabulka 1. Zékladni klasifikacni schémata myoklonu (podle Rektor, 2000; Fahn a Jankovic, 2007)

Klinicka klasifikace

Patofyziologicka klasifikace

Etiologicka klasifikace

Podle klinické prezentace

spontannf kortikalni

fyziologicky

reflexni subkortikalnf

esencidlnf (myoklonicka dystonie)

akent spinalni

epilepticky

negativni

periferni a dalsi vzacné typy

symptomaticky

Podle distribuce

fokalni

segmentalni

axialni

multifokalni

generalizovany

Podle frekvence

nepravidelny

repetitivni

rytmicky
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Negativni myoklonus se objevuje béhem ak-
tivni svalové kontrakce nebo postury (kontrakce
antigravita¢niho svalstva) a odrézi svalovou inhibi-
ci. Nejzndméjsi je asterixis — ztrata svalového tonu
proti gravitaci s velice kratkym trvanim (50-200ms
v zdznamu EMG aktivity). Druhd forma negativniho
myoklonu ma delsf trvani (200-500ms) a projevu-
je se predevsim v axialnich svalech a proximalnim
svalstvu koncetin, u pacientl vede ke ztratdm
svalového tonu (Obeso et al., 1995).

Podle ¢asové distribuce je nejcastéjsim ty-
pem nepravidelny myoklonus.

Rytmicky myoklonus mé obvykle nizkou frek-
venci, byva symptomaticky u strukturdlnich Iézif
mozkového kmene a michy. Repetitivni myoklo-
nus se objevuje ¢asto v celém téle a méa typicky
vzorec, ktery svou pravidelnosti pfipomina tre-
mor, prikladem je retikularni myoklonus navoze-
ny externimi stimuly (Rektor et al.,, 1991).

Podle distribuce v ramci télesného sché-
matu délime myoklonus na fokalni, segmentalni,
multifokdlni a generalizovany. Fokdini myoklonus
je nejcastéji vyvolan lézemiv kortexu (maly po-
Cet svald, distéIni ¢ast koncetin a tvar) a mise
(rytmické zaskuby v klidu) (Brown et al., 1996;
Swanson et al.,, 1962)

Segmentdini myoklonus je omezen na ¢ast té-
la, predevsim u spindlnich 1ézi. Specidlni formou
je palatalni myoklonus (Lapresle, 1986).

MultifokdIni myoklonus je typicky pro pacien-
ty s esencidlnim myoklonem, jde o velmi rychlé
zaskuby tvéfe a hornich koncetin. Mdze se obje-
vovat i u metabolickych poruch a encefalopatif.
Generalizovany myoklonus je obvykle evokovén
podnéty, jde napriklad o propriospindlni a retiku-
larni reflexni myoklonus. Zfidka se mohou takto
projevovat psychogennf zaskuby.

O frekvenci vyskytu psychogenniho myo-
klonu lze diskutovat, podle nékterych autord
predstavuje dokonce 30% vsech pacientd
s myoklonem (Factor et al., 1995). Tyto Udaje
se vsak opiraji o data u nékolika pacientd. V roz-
sdhlejsim souboru 212 pacientd se vyskytoval
psychogenni myoklonus pouze u pfiblizné 8%
(Monday and Jankovic, 1993).

Ktypickym charakteristikdm psychogenni-
ho myoklonu patfi — nekonzistentni charakter
pohybd (pokud jde o amplitudu, distribuci, frek-
venci), vyrazna redukce myoklonu pfi odvedent
pozornosti, pfidatné psychogennf pfiznaky, vy-
razné ovlivnéni (zlepseni nebo naopak akcentace
myoklonu) placebem nebo sugesci, spontanni
obdobi remise, akutni vznik nebo nahlé odeznénf
a potvrzeny psychopatologicky podklad (Monday
a Jankovic, 1993). Rozhodnutf, zda se skute¢né jed-
na o psychogenni myoklonus nenf jednoduché,

ani pfi pouziti elektrofyziologickych vysetrent.
U nékterych pacientl se vyskytujf psychogennf
,zaskuby” i mimovolni myoklonus.

Z patofyziologického a elektrofyziologic-
kého hlediska (nékteii autofi nazyvajf tuto klasi-
fikaci i anatomickou — de Koning Tijsen a Tijsen,
2007) Ize rozdélit myoklonus na kortikaIni, sub-
kortikaIni, spindinf a perifernf.

KortikdIni myoklonus je vysledkem abnormal-
ni aktivity senzorického a/nebo motorického
kortexu. Klinicky je patrny v oblasti rukou a tvare,
Castech téla s nejrozsahlejsi kortikéIni reprezen-
tacf. Fokalnf kortikaInf myoklonus byva omezen
prave na tyto ¢asti téla, multifokalni ma charak-
ter generalizovanych, bilaterdlnich zaskubd.

Epilepticky myoklonus je soucasti epilep-
tickych zachvatU jak generalizovanych, tak par-
cidlnich. Epilepticky myoklonus je zvlastni typ
kortikdlnfho myoklonu a mlze se kombinovat
s neepileptickym u tého? pacienta, ¢asto je
tomu tak u progresivni myoklonické epilepsie
(Rektor, 2000). Vzhledem ke zpdsobu terapie je
dilezité pomoci elektrofyziologického vysetienf
odlisit epilepticky a neepilepticky myoklonus.

Subkortikdlni myoklonus je vyvolan vyboji,
vznikajicimi mezi mozkovou kdrou a kmenem.

Lze sem zafadit tzv. talamicky myoklonus,
v oblastech bazélnich ganglii je generovén
esencidlni myoklonus (myoklonus-dystonie).
K subkortikalnim myoklontm patfi i ty genero-
vané v mozkovém kmeni (palatalni myoklonus,
retikuldrni myoklonus a patologicky zvysena
Ulekové reakce — hyperekplexie).

SpindIni myoklonus je vysledem abnormal-
nich vybojl generovanych v mise. V soucasnosti
rozeznavame dva zakladni typy — spinalni seg-

mentalni (omezeny na ¢ast téla inervovanou
nékolika misnimi segmenty) a propriospinalnf
(generalizované axialni zaskuby, obvykle s po-
¢atkem v brisnich svalech).

Myoklonus indukovany periferné (periferni ner-
vy, plexy, nervové kofeny), byva omezeny na jed-
nu ¢ast téla (fokalni, zcela vzacné segmentalini).
U tohoto typu pravdépodobné dochdzi k aktivaci
centrdlnich struktur prostiednictvim periferniho
generdtoru. Za nejcastejsi typ periferniho myo-
klonu se poklada hemispazmus facialis.

Balisticky myoklonus (Halett et al., 1977)
a polymyoklonus jsou velmi vzacné.

Pokud jde o etiologii, pfiznak myoklonu mdze
byt vyvoldn velkym poctem faktord. Vyjmenovéni
jednotlivych pricin se témér prekryva s obsahem
ucebnice specidIni neurologie. Pfehlednd mono-
grafie v ¢eském jazyce zahrnuje vétsinu vyvolava-
jicich pficin (Rektor, 2000). V tabulce 2 jsou shrnuty
nejcastéjsi a nejzndméjsi priciny myoklonu.

Podle nékterych autorl je nejcastejsi sym-
ptomaticky myoklonus (72 %), v cetnosti je nasle-
dovan epileptickym (17 %) a esencidlnim myoklo-
symptomatického myoklonu v tomto souboru
byla onemocnéni s demenci. Otazka psycho-
gennfho myoklonu je diskutovéna vyse.

Esencidlni myoklonus je poruchou, jejimz za-
kladnim projevem je nepravidelny multifokdlni
myoklonus s variabilnf intenzitou zaskubd. Ty
se vyskytujf spontanné, akcentuji se pohybem
a psychickou z&téZi, pficem? vice postihuji horni
polovinu téla. Pro familidrni formu s autozomélné
dominantni penetranci, kterd se vedle myoklonu
manifestuje také dystonif, se ustalil nazev myoklo-
nicka dystonie (DYT-11, DYT-15) (Jech, 2006).

Tabulka 2. Ftiologicka klasifikace myoklonu (upraveno podle Rektor, 2000; Fahn a Jankovic, 2007)

Zéakladni etiologie myoklonu

Fyziologicky myoklonus

usinanf

Uzkost
ndmaha/cviceni
singultus

Esencidlni myoklonus (myoklonicka dystonie)

hereditarni (autozomalné dominantnf)
sporadicky

Epilepticky myoklonus (bez inicidlni encefalopatie)

détské myoklonické epilepsie
juvenilni myoklonické epilepsie
izolované myoklony v ramci epilepsie
epilepsia partialis continua

Symptomaticky myoklonus

degenerace a nemoci bazalnich gandglif,
spinocerebeldrni degenerace

demence

paraneoplastické encefalopatie

fokalni léze CNS

metabolickd a toxickd onemocnéni
neuroinfekce

Psychogenni myoklonus

kombinovan s mimovolnim myoklonem
psychogenni myoklonus bez mimovolni slozky
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Klinické vysetieni myoklonu

Diferencidlni diagnostika myoklonu je, po-
kud se berou do Uvahy vsechny vyvolavajici pfi-
¢iny, velmi rozséhla. Je proto vhodné provést
precizni klinické vysetfeni pacienta a zaméfit
se na klinickou prezentaci a distribuci vyskytu
mimovolniho pohybu. Na zakladé klinického
vysetienfje mozné indikovat neurofyziologické
vysetien( a déle sméfovat diagnosticky postup
(Borg, 2007).

FokdlIni myoklonus (zaskuby v jedné ¢asti téla)
neposkytuje pfi vysetfeni obecnou informaci
o lokalizaci generatoru mimovolniho pohybu,
ktery muze byt kdekoli mezi motorickou kdrou
a perifernim nervem. | zde Ize v3ak najit nékteré
klinické charakteristiky, které mohou napomoci
lokalizaci. Spontannf rytmicky fokalni myoklonus
vznikd u spindlniho segmentalniho myoklonu
nebo u epilepsie partialis continua (pdvodu
kortikdInfho u Rasmussenovy encefalitidy ne-
bo pfi cerebrovaskuldrnim postizeni). Pokud
vsak myoklonus nenf spontdnni, ale vznika
po rdznych stimulech, mé pravdépodobné pu-
vod v senzitivnim a/nebo motorickém kortexu.
Palatalni myoklonus ma svdj plvod v oblas-
ti mozkového kmene, vznika i nékolik mésicl
po inzultu (cévni mozkova piihoda, [éze pfiroz-
trousené sklerdze, encefalitida, tumor, trauma,
neurodegenerativni onemocnént). Byl popsan
i esencidlni palatalni myoklonus, bez jasné vy-
volavajici pficiny (Deuschl et al., 1994).

Pro axidIni myoklonus jsou typické zaskuby
s flexi kr¢nich svald, trupu, abdukci hornich kon-
Cetin a flexi v kyclich. Vzniké pfi lézich v mozko-
vém kmeni nebo mise. Etiologii velké ¢asti téchto
stav( se nedaff prokdzat, prestoze bylo popsano
typické postizeni michy pfi traumatu, tumoru,
infekci, hernii disku (Capelle et al., 2005).

MultifokdIni a generalizovany myoklonus vzni-
k& nasledkem zvysené excitability cerebraliniho
kortexu. Mze byt vyvolan mnoha pfic¢inami
(postanoxicky myoklonus, metabolické a toxické
encefalopatie, virové encefalitidy, ale také samo-
ztejmé mUZe jit o epilepticky myoklonus).

Pokud je pfi¢ina myoklonu nevysvétlena
na zdkladé anamnézy a klinického vysetrent,
je vhodné provést alespor tato pomocnd vy-
Setreni: odbeéry (glykemie, elektrolyty v séru,
rendlni a hepatélni funkce, skriningové vyset-
feni na toxické latky), zobrazovaci vysetfenf
mozku respektive michy, EEG a dal$i neuro-
fyziologicé metody (Caviness et al.,, 2009).
Genetické vysetreni Ize pouzit k diagnostice
nemoci asociovanych s vyskytem myoklonu
(myoklonicka dystonie, spinocerebeldrnf ataxie,
Huntingtonova nemocq).

Neurofyziologické vysetieni
u myoklonu

Prvnim krokem v pomocnych vysetfovacich
metodach u myoklonu by méla byt pfi dosta-
tecné castém vyskytu polymyografie, a ¢asto
i EEG. Umozni zjistit odkud a kam se Siff impulz
vedouci k myoklonu, nékdy umozni lokalizaci
generdtoru. U kortikdInfho myoklonu se prova-
déji somatosenzorické evokované potencialy,
polygrafie EEG a EMG, zpétné zprdmeérnéni EEG
a dlouholaten¢ni (long-loop) reflex. Bereitschaft
potencidl Ize vyuzit pfi diferencidlni diagnostice
psychogeniho myoklonu. Podrobné zpracovanf
elektrofyziologického vysetfeni myoklonu bylo
jiz v Ceské literatute publikovano (Rektor, 2000;
Bares, 2006; Jech, 2006).

Terapeutické moznosti u myoklonu

Z3kladem terapie symptomatického myo-
klonu je lé¢ba, respektive odstranéni vyvolavajici
priciny. Prikladem symptomatickeé terapie je na-
priklad i operace hernie disku pétere u spinalni-
ho myoklonu (Daniel a Webster, 1984; Shprecher
etal, 2010).

V nékterych pfipadech tak mize byt myo-
klonus odstranén ¢astecné nebo zcela, napfiklad
u ziskanych metabolickych poruch, u polékové-
ho nebo toxiny vyvolaného myoklonu.

VSeobecnym principem terapie je zmimnit in-
tenzitu myoklonu tak, aby byl pacientem alespon
snasen. Farmakologicka terapie je empirickd a ¢asto

nenf uspokojiva. Zfidka je myoklonus odstranén je-
dinym lékem. Na zakladé elektrofyziologickych dat
Ize podpoifit ndzor, ze myoklonus je Iépe ovlivnén
kombinaci vice preparatd (Obeso et al,, 1989).

KortikdIni myoklonus muze byt lécen
GABAergnimi latkami (napfiklad valprodt v denni
davce cca 1200-2000mg). Dale mohou byt
efektivni benzodiazepiny (zejména klonazepam
v denni ddvce do cca 15mq) a levetiracetam
(denni dévka 1000-3000mg). Dalsim lékem,
ktery ma antimyoklonickou aktivitu, je pira-
cetam, duleZité je podat dostate¢nou davku,
kterd je minimalné 2g za den, spise viak vyssi
(16120g/den).

V terapii subkortikdiniho myoklonu mUze byt
pouzivan klonazepam. U myoklonické dystonie
byl prokdzén dobry efekt po zavedeni hlubo-
ké mozkové stimulace (s cillem v oblasti pallida
nebo talamu), pfedevsim u klinicky zavaznych
pfipadd (Gruber et al., 2010).

Retikuldrni reflexni myoklonus dobfe odpo-
vida na klonazepam, pfipadné fenytoin a karba-
mazepin. Klonazepam se povazuje za nejucin-
néjsi terapii (Bares, 2006) i u spinalniho myoklo-
nu (propriospinalniho i segmentainiho).

Esencidini myoklonus se ¢asto zlepsi po al-
koholu, v terapii se uZivaji betablokatory, anti-
cholinergika i benzodiazepiny.

Negativni myoklonus je ¢asto rezistentni
na lécbu, byl popsan vyborny efekt levetirace-
tamu v ramci kazuistiky (Gelisse et al., 2003).

Tabulka 3. Nejcastéjsi priciny myoklonu podle klinického obrazu

Fokalnf (distalni ¢ast koncetin, tvar) ]

epilepticky (izolovany myoklonus v rdmci epilepsie,

myoklonicky tremor u epilepsia partialis continua)
B symptomaticky (fokalni léze CNS, neurovaskuldrni
postiZzeni, tumory)
B periferni (hemispazmus facialis)

Segmentalini (¢ast téla — koncetina)

epilepticky (progresivni myoklonicka epilepsie)
symptomaticky (spindlni Iéze, nékdy i demence,

neurodegenerativni nemoci a nemoci bazalnich ganglii

Axialni (axidIni svalstvo)

symptomaticky (loziskové léze mozkového kmene, michy)

Multisegmentalni a generalizovany

epilepticky (progresivni myoklonickd epilepsie)
symptomaticky (velky pocet pficin)
esencidlni myoklonus (multifokaIni nebo

multisegmentaini myoklonus)

Charakter ménici se v ¢ase, nekonstantni  m

psychogenni myoklonus

Tabulka 4. Terapie specifickych podtypl myoklonu (podle Fahn a Jankovic, 2007)

Typ myoklonu Lék prvni volby

Dalsi preparaty

kortikalni

valproat, klonazepam

piracetam, primadon

retikuldri (kmenovy)

valprodt, klonazepam

5-hydroxytryptofan

hyperekplexie klonazepam

karbamazepin, fenytoin

palatélni

fenytoin, klonazepam, baklofen

sumatriptan

propriospinaini klonazepam

segmentalni

primidon

anticholinergika, baklofen
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Zavér

Myoklonus je ve srovnani s tremorem ci
dystonif zfidkavejsi, presto dle nékterych praci je
prevalence myoklonu mezi pacienty ve velkych
extrapyramidovych centrech pfiblizné 2,5% (Fahn
a Jankovic, 2007). Vzhledem k Siroké diferencialnf
diagnostice pficin tohoto mimovolniho pohybu
je dulezité presné definovat klinické pfiznaky
a indikovat vhodné neurofyziologické vysetieni.
To déle umozni presné zaméreni pomocnych
vysetfovacich metod, tak aby byla pifpadna vy-
volavajici pficina odhalena co nejdfive.

V terapii myoklonu se vyuziva Siroké spek-
trum lékd, ¢asto v kombinaci vice preparatd.
Nejcasteji je vyuzivan klonazepam, valproat
a levetiracetam nebo piracetam.

Podékovdni:
Dékuji prof. MUDr. |. Rektorovi, CSc,
arecenzenttm za cenné pfipominky.
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