
22

Neurologie pro praxi | 2011; 12(1) | www.neurologiepropraxi.cz

Hlavní téma

Seznam zkratek 
EMG – elektromyografie 

EEG – elektroencefalografie 

GABA – kyselina gama-aminomáselná

Myoklonus je definován jako náhlý, rychlý 

mimovolní pohyb, způsobený svalovou kontrak-

cí nebo svalovou inhibicí. Tento termín byl po-

prvé použit Friedreichem v kazuistice pacienta 

s esenciálním myoklonem v r. 1881 a v roce 1903 

Lundborg navrhl základní rozdělení myoklonu 

na symptomatický, esenciální a familiální myo-

klonickou epilepsii (Fahn, 2002).

Myoklonus je poměrně častou hyperkinezou, 

prevalence se pohybuje kolem 8,6 na 100 000 

obyvatel v definované populaci (Caviness et 

al., 1999).

Myoklonus se liší od tiků, které jsou – alespoň 

částečně – potlačitelné vůlí a po provedení tiku 

se dostavuje určitá úleva. Také choreatické pohyby 

nebo jejich části mohou mít charakter myoklonic-

kých záškubů. U chorey je mimovolný pohyb kon-

tinuální a je náhodně distribuován v čase a mezi 

jednotlivými částmi těla. Choreu a myoklonus lze 

rozlišit i pomocí elektrofyziologického vyšetření – 

choreatická hyperkineza je nepravidelná, trvá 

50–750 ms, zatímco neepileptický myoklonus 

je výrazně kratší, s trváním obvykle pod 100 ms 

(Rektor, 2000). Také u některých dystonií se obje-

vují svalové záškuby, které však lze klinicky odlišit 

tak, že na rozdíl od myoklonu vedou jednotlivé 

části těla do dystonických postur. Někdy může 

rytmický myoklonus připomínat tremor (Fahn 

a Jankovic, 2007), v tomto případě lze k odlišení 

těchto dvou fenoménů použít elektrofyziologické 

vyšetření (poly myografie, evokované potenciály, 

long-loop reflex) (Rektor, 2000). Třesu se podobá 

i rytmicky se opakující negativní myoklonus kon-

četin. Fascikulace, které jsou projevem záškubů 

jedné motorické jednotky, lze v některých přípa-

dech od spontánního fokálního myoklonu odlišit 

jen pomocí EMG (Jech, 2006).

Záškuby objevující se po senzorickém pod-

nětu podobné myoklonu mohou být projevem 

akcentované úlekové reakce (startle).

Klasifi kace myoklonu
Myoklonus lze klasifikovat podle klinických 

charakteristik, anatomického původu nebo etio-

logie (tabulka 1).

Klinické charakteristiky myoklonu společ-

ně s elektrofyziologickým nálezem napomáhají 

relativně přesnému určení místa v nervovém sys-

tému, odkud je myoklonus generován. Spontánní 

myoklonus se objevuje bez vztahu ke stimulu nebo 

jinému pohybu. Reflexní myoklonus je vyvolán tak-

tilními, vizuálními nebo sluchovými podněty. K tak-

tilním podnětům jsou nejsenzitivnější distální části 

končetin a prsty rukou a nohou. Generalizované 

reflexní záškuby jsou nejčastěji způsobovány pod-

něty vizuálními (Obeso et al., 1985). Akční myoklonus 

je vyvolán jakoukoli svalovou aktivací. Vzhledem 

k tomu, že u tohoto typu je myoklonus asociován 

s volními pohyby, bývají pacienti často limitování 

v aktivitách denního života.
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Tabulka 1. Základní klasifikační schémata myoklonu (podle Rektor, 2000; Fahn a Jankovic, 2007)

Klinická klasifikace Patofyziologická klasifikace Etiologická klasifikace

Podle klinické prezentace

spontánní kortikální fyziologický

reflexní subkortikální esenciální (myoklonická dystonie)

akční spinální epileptický

negativní periferní a další vzácné typy symptomatický

Podle distribuce

fokální

segmentální

axiální

multifokální

generalizovaný

Podle frekvence

nepravidelný

repetitivní

rytmický
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Negativní myoklonus se objevuje během ak-

tivní svalové kontrakce nebo postury (kontrakce 

antigravitačního svalstva) a odráží svalovou inhibi-

ci. Nejznámější je asterixis – ztráta svalového tonu 

proti gravitaci s velice krátkým trváním (50–200 ms 

v záznamu EMG aktivity). Druhá forma negativního 

myoklonu má delší trvání (200–500 ms) a projevu-

je se především v axiálních svalech a proximálním 

svalstvu končetin, u pacientů vede ke ztrátám 

svalového tonu (Obeso et al., 1995).

Podle časové distribuce je nejčastějším ty-

pem nepravidelný myoklonus.

Rytmický myoklonus má obvykle nízkou frek-

venci, bývá symptomatický u strukturálních lézií 

mozkového kmene a míchy. Repetitivní myoklo-

nus se objevuje často v celém těle a má typický 

vzorec, který svou pravidelností připomíná tre-

mor, příkladem je retikulární myoklonus navoze-

ný externími stimuly (Rektor et al., 1991).

Podle distribuce v rámci tělesného sché-
matu dělíme myoklonus na fokální, segmentální, 

multifokální a generalizovaný. Fokální myoklonus 

je nejčastěji vyvolán lézemi v kortexu (malý po-

čet svalů, distální část končetin a tvář) a míše 

(rytmické záškuby v klidu) (Brown et al., 1996; 

Swanson et al., 1962)

Segmentální myoklonus je omezen na část tě-

la, především u spinálních lézí. Speciální formou 

je palatální myoklonus (Lapresle, 1986).

Multifokální myoklonus je typický pro pacien-

ty s esenciálním myoklonem, jde o velmi rychlé 

záškuby tváře a horních končetin. Může se obje-

vovat i u metabolických poruch a encefalopatií. 

Generalizovaný myoklonus je obvykle evokován 

podněty, jde například o propriospinální a retiku-

lární reflexní myoklonus. Zřídka se mohou takto 

projevovat psychogenní záškuby.

O frekvenci výskytu psychogenního myo-

klonu lze diskutovat, podle některých autorů 

představuje dokonce 30 % všech pacientů 

s myoklonem (Factor et al., 1995). Tyto údaje 

se však opírají o data u několika pacientů. V roz-

sáhlejším souboru 212 pacientů se vyskytoval 

psychogenní myoklonus pouze u přibližně 8 % 

(Monday and Jankovic, 1993).

K typickým charakteristikám psychogenní-

ho myoklonu patří – nekonzistentní charakter 

pohybů (pokud jde o amplitudu, distribuci, frek-

venci), výrazná redukce myoklonu při odvedení 

pozornosti, přídatné psychogenní příznaky, vý-

razné ovlivnění (zlepšení nebo naopak akcentace 

myoklonu) placebem nebo sugescí, spontánní 

období remise, akutní vznik nebo náhlé odeznění 

a potvrzený psychopatologický podklad (Monday 

a Jankovic, 1993). Rozhodnutí, zda se skutečně jed-

ná o psychogenní myoklonus není jednoduché, 

ani při použití elektrofyziologických vyšetření. 

U některých pacientů se vyskytují psychogenní 

„záškuby“ i mimovolní myoklonus.

Z patofyziologického a elektrofyziologic-
kého hlediska (někteří autoři nazývají tuto klasi-

fikaci i anatomickou – de Koning Tijsen a Tijsen, 

2007) lze rozdělit myoklonus na kortikální, sub-

kortikální, spinální a periferní.

Kortikální myoklonus je výsledkem abnormál-

ní aktivity senzorického a/nebo motorického 

kortexu. Klinicky je patrný v oblasti rukou a tváře, 

částech těla s nejrozsáhlejší kortikální reprezen-

tací. Fokální kortikální myoklonus bývá omezen 

právě na tyto části těla, multifokální má charak-

ter generalizovaných, bilaterálních záškubů.

Epileptický myoklonus je součástí epilep-

tických záchvatů jak generalizovaných, tak par-

ciálních. Epileptický myoklonus je zvláštní typ 

kortikálního myoklonu a může se kombinovat 

s neepileptickým u téhož pacienta, často je 

tomu tak u progresivní myoklonické epilepsie 

(Rektor, 2000). Vzhledem ke způsobu terapie je 

důležité pomocí elektrofyziologického vyšetření 

odlišit epileptický a neepileptický myoklonus.

Subkortikální myoklonus je vyvolán výboji, 

vznikajícími mezi mozkovou kůrou a kmenem.

Lze sem zařadit tzv. talamický myoklonus, 

v oblastech bazálních ganglií je generován 

esenciální myoklonus (myoklonus-dystonie). 

K subkortikálním myoklonům patří i ty genero-

vané v mozkovém kmeni (palatální myoklonus, 

retikulární myoklonus a patologicky zvýšená 

úleková reakce – hyperekplexie).

Spinální myoklonus je výsledem abnormál-

ních výbojů generovaných v míše. V současnosti 

rozeznáváme dva základní typy – spinální seg-

mentální (omezený na část těla inervovanou 

několika míšními segmenty) a propriospinální 

(generalizované axiální záškuby, obvykle s po-

čátkem v břišních svalech).

Myoklonus indukovaný periferně (periferní ner-

vy, plexy, nervové kořeny), bývá omezený na jed-

nu část těla (fokální, zcela vzácně segmentální). 

U tohoto typu pravděpodobně dochází k aktivaci 

centrálních struktur prostřednictvím periferního 

generátoru. Za nejčastější typ periferního myo-

klonu se pokládá hemispazmus facialis.

Balistický myoklonus (Halett et al., 1977) 

a polymyoklonus jsou velmi vzácné.

Pokud jde o etiologii, příznak myoklonu může 

byt vyvolán velkým počtem faktorů. Vyjmenování 

jednotlivých příčin se téměř překrývá s obsahem 

učebnice speciální neurologie. Přehledná mono-

grafie v českém jazyce zahrnuje většinu vyvoláva-

jících příčin (Rektor, 2000). V tabulce 2 jsou shrnuty 

nejčastější a nejznámější příčiny myoklonu.

Podle některých autorů je nejčastější sym-

ptomatický myoklonus (72 %), v četnosti je násle-

dován epileptickým (17 %) a esenciálním myoklo-

nem (11 %) (Caviness et al., 1999). Hlavní příčinou 

symptomatického myoklonu v tomto souboru 

byla onemocnění s demencí. Otázka psycho-

genního myoklonu je diskutována výše.

Esenciální myoklonus je poruchou, jejímž zá-

kladním projevem je nepravidelný multifokální 

myoklonus s variabilní intenzitou záškubů. Ty 

se vyskytují spontánně, akcentují se pohybem 

a psychickou zátěží, přičemž více postihují horní 

polovinu těla. Pro familiární formu s autozomálně 

dominantní penetrancí, která se vedle myoklonu 

manifestuje také dystonií, se ustálil název myoklo-

nická dystonie (DYT-11, DYT-15) (Jech, 2006).

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

Základní etiologie myoklonu

Fyziologický myoklonus  usínání

 úzkost

 námaha/cvičení

 singultus

Esenciální myoklonus (myoklonická dystonie)  hereditární (autozomálně dominantní)

 sporadický

Epileptický myoklonus (bez iniciální encefalopatie)  dětské myoklonické epilepsie

 juvenilní myoklonické epilepsie

 izolované myoklony v rámci epilepsie

 epilepsia partialis continua

Symptomatický myoklonus   degenerace a nemoci bazálních ganglií,

spinocerebelární degenerace

 demence

 paraneoplastické encefalopatie

 fokální léze CNS

 metabolická a toxická onemocnění

 neuroinfekce

Psychogenní myoklonus  kombinován s mimovolním myoklonem

 psychogenní myoklonus bez mimovolní složky
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Klinické vyšetření myoklonu
Diferenciální diagnostika myoklonu je, po-

kud se berou do úvahy všechny vyvolávající pří-

činy, velmi rozsáhlá. Je proto vhodné provést 

precizní klinické vyšetření pacienta a zaměřit 

se na klinickou prezentaci a distribuci výskytu 

mimovolního pohybu. Na základě klinického 

vyšetření je možné indikovat neurofyziologické 

vyšetření a dále směřovat diagnostický postup 

(Borg, 2007).

Fokální myoklonus (záškuby v jedné části těla) 

neposkytuje při vyšetření obecnou informaci 

o lokalizaci generátoru mimovolního pohybu, 

který může být kdekoli mezi motorickou kůrou 

a periferním nervem. I zde lze však najít některé 

klinické charakteristiky, které mohou napomoci 

lokalizaci. Spontánní rytmický fokální myoklonus 

vzniká u spinálního segmentálního myoklonu 

nebo u epilepsie partialis continua (původu 

korti kálního u Rasmussenovy encefalitidy ne-

bo při cerebrovaskulárním postižení). Pokud 

však myoklonus není spontánní, ale vzniká 

po různých stimulech, má pravděpodobně pů-

vod v senzitivním a/nebo motorickém kortexu. 

Palatální myoklonus má svůj původ v oblas-

ti mozkového kmene, vzniká i několik měsíců 

po inzultu (cévní mozková příhoda, léze při roz-

troušené skleróze, encefalitida, tumor, trauma, 

neurodegenerativní onemocnění). Byl popsán 

i esenciální palatální myoklonus, bez jasné vy-

volávající příčiny (Deuschl et al., 1994).

Pro axiální myoklonus jsou typické záškuby 

s flexí krčních svalů, trupu, abdukcí horních kon-

četin a flexí v kyčlích. Vzniká při lézích v mozko-

vém kmeni nebo míše. Etiologii velké části těchto 

stavů se nedaří prokázat, přestože bylo popsáno 

typické postižení míchy při traumatu, tumoru, 

infekci, hernii disku (Capelle et al., 2005).

Multifokální a generalizovaný myoklonus vzni-

ká následkem zvýšené excitability cerebrálního 

kortexu. Může být vyvolán mnoha příčinami 

(postanoxický myoklonus, metabolické a toxické 

encefalopatie, virové encefalitidy, ale také samo-

zřejmě může jít o epileptický myoklonus).

Pokud je příčina myoklonu nevysvětlena 

na základě anamnézy a klinického vyšetření, 

je vhodné provést alespoň tato pomocná vy-
šetření: odběry (glykemie, elektrolyty v séru, 

renální a hepatální funkce, skríningové vyšet-

ření na toxické látky), zobrazovací vyšetření 

mozku respektive míchy, EEG a další neuro-

fyziologicé metody (Caviness et al., 2009). 

Genetické vyšetření lze použít k diagnostice 

nemocí asociovaných s výskytem myoklonu 

(myoklonická dystonie, spinocerebelární ataxie, 

Huntingtonova nemoc).

Neurofyziologické vyšetření 
u myoklonu

Prvním krokem v pomocných vyšetřovacích 

metodách u myoklonu by měla být při dosta-

tečně častém výskytu polymyografie, a často 

i EEG. Umožní zjistit odkud a kam se šíří impulz 

vedoucí k myoklonu, někdy umožní lokalizaci 

generátoru. U kortikálního myoklonu se prová-

dějí somatosenzorické evokované potenciály, 

polygrafie EEG a EMG, zpětné zprůměrnění EEG 

a dlouholatenční (long-loop) reflex. Bereitschaft 

potenciál lze využít při diferenciální diagnostice 

psychogeního myoklonu. Podrobné zpracování 

elektrofyziologického vyšetření myoklonu bylo 

již v české literatuře publikováno (Rektor, 2000; 

Bareš, 2006; Jech, 2006).

Terapeutické možnosti u myoklonu
Základem terapie symptomatického myo-

klonu je léčba, respektive odstranění vyvolávající 

příčiny. Příkladem symptomatické terapie je na-

příklad i operace hernie disku páteře u spinální-

ho myoklonu (Daniel a Webster, 1984; Shprecher 

et al., 2010).

V některých případech tak může být myo-

klonus odstraněn částečně nebo zcela, například 

u získaných metabolických poruch, u polékové-

ho nebo toxiny vyvolaného myoklonu.

Všeobecným principem terapie je zmírnit in-

tenzitu myoklonu tak, aby byl pacientem alespoň 

snášen. Farmakologická terapie je empirická a často 

není uspokojivá. Zřídka je myoklonus odstraněn je-

diným lékem. Na základě elektrofyziologických dat 

lze podpořit názor, že myoklonus je lépe ovlivněn 

kombinací více preparátů (Obeso et al., 1989).

Kortikální myoklonus může být léčen 

GABAergními látkami (například valproát v denní 

dávce cca 1 200–2 000 mg). Dále mohou být 

efektivní benzodiazepiny (zejména klonazepam 

v denní dávce do cca 15 mg) a levetiracetam 

(denní dávka 1 000–3 000 mg). Dalším lékem, 

který má antimyoklonickou aktivitu, je pira-

cetam, důležité je podat dostatečnou dávku, 

která je minimálně 2 g za den, spíše však vyšší 

(16 i 20 g/den).

V terapii subkortikálního myoklonu může být 

používán klonazepam. U myoklonické dystonie 

byl prokázán dobrý efekt po zavedení hlubo-

ké mozkové stimulace (s cílem v oblasti pallida 

nebo talamu), především u klinicky závažných 

případů (Gruber et al., 2010).

Retikulární reflexní myoklonus dobře odpo-

vídá na klonazepam, případně fenytoin a karba-

mazepin. Klonazepam se považuje za nejúčin-

nější terapii (Bareš, 2006) i u spinálního myoklo-

nu (propriospinálního i segmentálního).

Esenciální myoklonus se často zlepší po al-

koholu, v terapii se užívají betablokátory, anti-

cholinergika i benzodiazepiny.

Negativní myoklonus je často rezistentní 

na léčbu, byl popsán výborný efekt levetirace-

tamu v rámci kazuistiky (Gelisse et al., 2003).

Tabulka 3. Nejčastější příčiny myoklonu podle klinického obrazu

Fokální (distální část končetin, tvář)   epileptický (izolovaný myoklonus v rámci epilepsie,

myoklonický tremor u epilepsia partialis continua)

  symptomatický (fokální léze CNS, neurovaskulární 

postižení, tumory)

 periferní (hemispazmus facialis)

Segmentální (část těla – končetina)  epileptický (progresivní myoklonická epilepsie)

  symptomatický (spinální léze, někdy i demence, 

neurodegenerativní nemoci a nemoci bazálních ganglií

Axiální (axiální svalstvo)  symptomatický (ložiskové léze mozkového kmene, míchy)

Multisegmentální a generalizovaný  epileptický (progresivní myoklonická epilepsie)

 symptomatický (velký počet příčin)

  esenciální myoklonus (multifokální nebo 

multisegmentální myoklonus)

Charakter měnící se v čase, nekonstantní  psychogenní myoklonus

Tabulka 4. Terapie specifických podtypů myoklonu (podle Fahn a Jankovic, 2007)

Typ myoklonu Lék první volby Další preparáty

kortikální valproát, klonazepam piracetam, primadon

retikulární (kmenový) valproát, klonazepam 5-hydroxytryptofan

hyperekplexie klonazepam karbamazepin, fenytoin

palatální fenytoin, klonazepam, baklofen sumatriptan

propriospinální klonazepam primidon

segmentální anticholinergika, baklofen
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Závěr
Myoklonus je ve srovnání s tremorem či 

dystonií zřídkavější, přesto dle některých prací je 

prevalence myoklonu mezi pacienty ve velkých 

extrapyramidových centrech přibližně 2,5 % (Fahn 

a Jankovic, 2007). Vzhledem k široké diferenciální 

diagnostice příčin tohoto mimovolního pohybu 

je důležité přesně definovat klinické příznaky 

a indikovat vhodné neurofyziologické vyšetření. 

To dále umožní přesné zaměření pomocných 

vyšetřovacích metod, tak aby byla případná vy-

volávající příčina odhalena co nejdříve.

V terapii myoklonu se využívá široké spek-

trum léků, často v kombinaci více preparátů. 

Nejčastěji je využíván klonazepam, valproát 

a levetiracetam nebo piracetam.

Poděkování:

Děkuji prof. MUDr. I. Rektorovi, CSc., 

a recenzentům za cenné připomínky.
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