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Wprowadzenie, klasyfikacja kliniczna i diagnostyka
Patofizjologia mioklonii jest złożona i może być rozważana na wielu poziomach. Mioklonie defi-
niowane są jako nagłe, krótkotrwałe, zrywne ruchy mimowolne powodowane przez gwałtowne
skurcze mięśni lub gwałtowne spadki ich napięcia.1 Przerywany charakter ruchów wskazuje na na-
głe zmiany powstawania potencjałów czynnościowych komórek nerwowych, które tworzą połą-
czenia synaptyczne z motoneuronami. Ośrodkowy, rdzeniowy i obwodowy układ ruchu składa się
z licznych poziomów i pętli sprzężenia zwrotnego, istnieje więc wiele potencjalnych możliwości
nagłego zaburzenia funkcji motoneuronów, którego wynikiem mogą być mioklonie. Wiele cho-
rób i stanów klinicznych może być przyczyną zaburzeń aktywności neuronów prowadzących
do mioklonii.2 Po uwzględnieniu wszystkich znanych czynników przyczynowych roczna średnia
częstość występowania mioklonii wynosi 1,3 przypadka na 100 000.3

PODZIAŁ KLINICZNY
Powszechnie przyjęty schemat etiologicznej klasyfikacji mioklonii wg Marsdena i wsp. wyróż-

nia następujące podtypy: fizjologiczne, samoistne, napadowe i objawowe (wtórne) (ramka 1).
Dane na temat chorób i stanów klinicznych wymienionych w ramach każdej z tych kategorii
uaktualniano przez wiele lat.2 Każda z głównych kategorii charakteryzuje się odmiennymi obja-
wami klinicznymi. Mioklonie fizjologiczne występują u osób bez zaburzeń neurologicznych. Nie
powodują niesprawności, lub jest ona niewielka, a badanie przedmiotowe nie wykazuje odchy-
leń. Zrywania mięśniowe w czasie snu są najczęstszą postacią fizjologicznych mioklonii. Termin
„mioklonie samoistne” odnosi się do sytuacji, gdy objaw ten jest główną lub jedyną nieprawidło-
wością. Mioklonie samoistne mogą mieć charakter idiopatyczny, rodzinny lub sporadyczny. Na-
tężenie objawów klinicznych pozostaje przez wiele lat stałe lub zwiększa się bardzo powoli.
W niektórych rodzinach z dziedzicznymi miokloniami samoistnymi objawy związane są z muta-
cją genetyczną. Termin „mioklonie padaczkowe” odnosi się do objawów obecnych w przebiegu
padaczki. Mogą być one elementem napadu padaczkowego, jego jedyną manifestacją lub jednym
z wielu rodzajów napadów w przebiegu zespołu padaczkowego. Najczęstszą chorobą w tej
kategorii jest młodzieńcza padaczka miokloniczna Janza, która przynależy do grupy samoist-
nych padaczek uogólnionych. Objawowe (wtórne) mioklonie występują w przebiegu innych,
neurologicznych lub nieneurologicznych schorzeń. Zespołom przebiegającym z objawowymi
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Ramka 1. Klasyfikacja kliniczna mioklonii

I. Mioklonie fizjologiczne (u osób zdrowych)
A. Zrywania senne
B. Indukowane przez lęk
C. Indukowane przez ćwiczenia fizyczne
D. Czkawka
E. Łagodne mioklonie dziecięce

II. Mioklonie samoistne (jedyny objaw,
brak postępu choroby)

A. Postać wrodzona (autosomalna dominująca)
B. Postać sporadyczna

III. Mioklonie padaczkowe (w obrazie przeważają
napady padaczkowe, mioklonie są elementem
przewlekłego zespołu padaczkowego)

A. Element padaczki
Izolowane padaczkowe zrywania miokloniczne
Padaczka częściowa ciągła
Samoistne mioklonie bodźcowrażliwe
Mioklonie fotowrażliwe
Miokloniczne napady nieświadomości
w padaczce typu „petit mal”

B. Dziecięca padaczka miokloniczna
Drgawki dziecięce
Padaczka miokloniczno-astatyczna
(zespół Lennona-Gastauta)
Kryptogenna padaczka miokloniczna
(zespół Aicardi)
Padaczka miokloniczna Janza (młodzieńcza
padaczka miokloniczna)

C. Postępująca padaczka miokloniczna
(choroba Unverrichta-Lundborga)

IV. Mioklonie objawowe (dominuje wtórna,
postępująca lub statyczna encefalopatia)

A. Choroby spichrzeniowe
Choroba ciał Lafora
Gangliozydoza GM2 (późno dziecięca,
młodzieńcza)
Choroba Taya-Sachsa
Choroba Gauchera
Leukodystrofia Krabbego
Ceroidolipofuscynoza (choroba Battena)
Sialidoza (typ 1 i 2)

B. Ataksje rdzeniowo-móżdżkowe
Zespół Ramsaya-Hunta
Ataksja Friedricha
Ataksja teleangiektazja

C. Inne ataksje rdzeniowo-móżdżkowe
Zwyrodnienia jąder podstawy
Choroba Wilsona
Dystonia torsyjna
Choroba Hallervordena-Spatza
Postępujące porażenie nadjądrowe
Choroba Huntingtona
Choroba Parkinsona
Zanik wieloukładowy
Zwyrodnienie korowo-podstawne
Zanik jądra zębatego, jądra czerwiennego, gałki
bladej i jądra niskowzgórzowego (DRPLA)

D. Otępienia
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Choroba Alzheimera
Otępienie z ciałami Lewy’ego
Otępienie czołowo-skroniowe
Zespół Retta

E. Infekcyjne lub poinfekcyjne
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Śpiączkowe zapalenie mózgu
Arbowirusowe zapalenie mózgu
Opryszczkowe zapalenie mózgu
HTLV-1
HIV
Poinfekcyjne zapalenie mózgu
Infekcje bakteryjne (gronkowce, laseczki
clostridium i inne)
Malaria
Kiła
Kryptokokoza
Borelioza
Postępująca wieloogniskowa leukoencefalopatia

F. Metaboliczne
Nadczynność tarczycy
Niewydolność wątroby
Niewydolność nerek
Zespół podializacyjny
Hiponatremia
Hipoglikemia
Hiperglikemia nieketotyczna
Niedobór karboksylaz
Niedobór biotyny
Zaburzenia mitochondrialne
Hipoksja
Zasadowica metaboliczna
Niedobór witaminy E

G. Toksyczne i lekopochodne
H. Encefalopatie fizykalne

Anoksyczne (zespół Lance-Adamsa)
Pourazowe
Udar cieplny
Porażenie prądem
Choroba dekompresyjna
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miokloniami często towarzyszą ataksja i zaburzenia poznaw-
cze. Przyczyn mioklonii objawowych jest wiele i należą
do nich: choroby neurodegeneracyjne, spichrzeniowe, zabu-
rzenia metaboliczne, rozlane urazy mózgowia, infekcje, ogni-
skowe uszkodzenia mózgu, zespoły paranowotworowe
i inne.1,2 Najczęściej występują mioklonie objawowe, następ-
nie napadowe i samoistne.3

DIAGNOSTYKA
Charakter mioklonii oraz towarzyszące im objawy kliniczne

określają rodzaj zalecanych badań dodatkowych.2 Na przykład
przy współwystępowaniu objawów infekcji lub zapalenia ko-
nieczne jest badanie płynu mózgowo-rdzeniowego. Znajo-
mość chorób istotnych w diagnostyce różnicowej przyspiesza
postawienie rozpoznania. Ważnym pierwszym krokiem jest

zakwalifikowanie mioklonii do którejś z czterech podstawo-
wych kategorii (fizjologiczne, samoistne, napadowe lub wtór-
ne) na podstawie wywiadu i badania klinicznego. Szczególną
uwagę należy zwrócić na choroby współwystępujące, dodatni
wywiad rodzinny w kierunku podobnych objawów, kontakt
z toksynami i lekami. Wiele leków może bezpośrednio powo-
dować mioklonie lub sprzyjać ich wystąpieniu, ich przykłady
przedstawiono w ramce 2. Jeśli możliwa jest jatrogenna przy-
czyna mioklonii, należy rozważyć redukcję dawki lub ostrożne
odstawienie leku. Efekt modyfikacji farmakoterapii może mieć
znaczenie zarówno diagnostyczne, jak i lecznicze. Jeśli wywiad
i badanie przedmiotowe nie wyjaśniają przyczyny mioklonii,
należy wykonać następujące podstawowe badania dodatkowe:

• stężenie elektrolitów (w tym bizmutu, wapnia, magnezu)
i glukozy,

• ocena funkcji wątroby i nerek,
• stężenie leków i toksyn,
• elektroencefalografia (EEG),
• neuroobrazowanie,
• badania w kierunku zespołów paraneoplastycznych.
Powyższy zestaw badań pozwala przeprowadzić diagnosty-

kę w kierunku metabolicznych, toksycznych i strukturalnych
uszkodzeń mózgu, zaburzeń napadowych i potencjalnych para-
nowotworowych przyczyn mioklonii. Jeśli badania te nie są wy-
starczające do ustalenia rozpoznania, należy wykonać bardziej
skomplikowane testy. Należą do nich: badanie płynu mózgowo-
-rdzeniowego, aktywności enzymów, obrazowanie w kierunku
choroby nowotworowej, biopsja tkanek i inne.2 Diagnostykę
obrazową w kierunku nowotworów można rozważyć nawet
wówczas, gdy wyniki badań w kierunku zespołów paraneopla-

Ramka 2. Leki związane z wystąpieniem mioklonii

Leki psychiatryczne
Trójpierścieniowe leki przeciwdepresyjne
Selektywne inhibitory wychwytu zwrotnego serotoniny
Inhibitory monoaminooksydazy
Lit
Zespoły późne (w wyniku stosowania leków

antypsychotycznych)
Leki przeciwinfekcyjne
Narkotyki
Leki przeciwpadaczkowe
Anestetyki
Środki cieniujące
Leki kardiologiczne
Antagoniści wapnia
Leki antyarytmiczne
Zespoły z odstawienia
Inne leki

Na podstawie: Caviness JN, Brown P. Myoclonus: current
concepts and recent advances. Lancet Neurol 2004, 3:598-607.

I. Ogniskowe uszkodzenie OUN
Poudarowe
Po talamotomii
Guz
Uraz
Stan zapalny (np. stwardnienie rozsiane)
Zespół Mobiusa
Rozwojowe
Idiopatyczne
Obwodowego układu nerwowego
Krwiak

J. Zaburzenia wchłaniania
Celiakia
Choroba Whipple’a

K. Zespół mialgia-eozynofilia
L. Encefalopatie paraneoplastyczne
M. Zespół opsoklonii-mioklonii (zespół Kinsbourne’a)

Samoistne
Paranowotworowe
Infekcyjne
Inne

N. Hiperekpleksja
Wrodzona
Sporadyczna

O. Encefalopatia Hashimoto
P. Zwyrodnienia wieloukładowe

Zespół Allgrove’a
Zespoł DiGeorge’a
Lipodystrofia błonowa

Q. Nieznanego pochodzenia
Rodzinne
Sporadyczne

Na podstawie: Marsden CD, Hallett M, Fahn S. The nosology and
pathophysiology of myoclonus. W: Marsden CD, Fahn S (red.).
Movement disorders. London: Butterworths 1982; p. 196-248.
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Ramka 1. Klasyfikacja kliniczna mioklonii

I. Mioklonie fizjologiczne (u osób zdrowych)
A. Zrywania senne
B. Indukowane przez lęk
C. Indukowane przez ćwiczenia fizyczne
D. Czkawka
E. Łagodne mioklonie dziecięce

II. Mioklonie samoistne (jedyny objaw,
brak postępu choroby)

A. Postać wrodzona (autosomalna dominująca)
B. Postać sporadyczna

III. Mioklonie padaczkowe (w obrazie przeważają
napady padaczkowe, mioklonie są elementem
przewlekłego zespołu padaczkowego)

A. Element padaczki
Izolowane padaczkowe zrywania miokloniczne
Padaczka częściowa ciągła
Samoistne mioklonie bodźcowrażliwe
Mioklonie fotowrażliwe
Miokloniczne napady nieświadomości
w padaczce typu „petit mal”

B. Dziecięca padaczka miokloniczna
Drgawki dziecięce
Padaczka miokloniczno-astatyczna
(zespół Lennona-Gastauta)
Kryptogenna padaczka miokloniczna
(zespół Aicardi)
Padaczka miokloniczna Janza (młodzieńcza
padaczka miokloniczna)

C. Postępująca padaczka miokloniczna
(choroba Unverrichta-Lundborga)

IV. Mioklonie objawowe (dominuje wtórna,
postępująca lub statyczna encefalopatia)

A. Choroby spichrzeniowe
Choroba ciał Lafora
Gangliozydoza GM2 (późno dziecięca,
młodzieńcza)
Choroba Taya-Sachsa
Choroba Gauchera
Leukodystrofia Krabbego
Ceroidolipofuscynoza (choroba Battena)
Sialidoza (typ 1 i 2)

B. Ataksje rdzeniowo-móżdżkowe
Zespół Ramsaya-Hunta
Ataksja Friedricha
Ataksja teleangiektazja

C. Inne ataksje rdzeniowo-móżdżkowe
Zwyrodnienia jąder podstawy
Choroba Wilsona
Dystonia torsyjna
Choroba Hallervordena-Spatza
Postępujące porażenie nadjądrowe
Choroba Huntingtona
Choroba Parkinsona
Zanik wieloukładowy
Zwyrodnienie korowo-podstawne
Zanik jądra zębatego, jądra czerwiennego, gałki
bladej i jądra niskowzgórzowego (DRPLA)

D. Otępienia
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Choroba Alzheimera
Otępienie z ciałami Lewy’ego
Otępienie czołowo-skroniowe
Zespół Retta

E. Infekcyjne lub poinfekcyjne
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Śpiączkowe zapalenie mózgu
Arbowirusowe zapalenie mózgu
Opryszczkowe zapalenie mózgu
HTLV-1
HIV
Poinfekcyjne zapalenie mózgu
Infekcje bakteryjne (gronkowce, laseczki
clostridium i inne)
Malaria
Kiła
Kryptokokoza
Borelioza
Postępująca wieloogniskowa leukoencefalopatia

F. Metaboliczne
Nadczynność tarczycy
Niewydolność wątroby
Niewydolność nerek
Zespół podializacyjny
Hiponatremia
Hipoglikemia
Hiperglikemia nieketotyczna
Niedobór karboksylaz
Niedobór biotyny
Zaburzenia mitochondrialne
Hipoksja
Zasadowica metaboliczna
Niedobór witaminy E

G. Toksyczne i lekopochodne
H. Encefalopatie fizykalne

Anoksyczne (zespół Lance-Adamsa)
Pourazowe
Udar cieplny
Porażenie prądem
Choroba dekompresyjna
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miokloniami często towarzyszą ataksja i zaburzenia poznaw-
cze. Przyczyn mioklonii objawowych jest wiele i należą
do nich: choroby neurodegeneracyjne, spichrzeniowe, zabu-
rzenia metaboliczne, rozlane urazy mózgowia, infekcje, ogni-
skowe uszkodzenia mózgu, zespoły paranowotworowe
i inne.1,2 Najczęściej występują mioklonie objawowe, następ-
nie napadowe i samoistne.3

DIAGNOSTYKA
Charakter mioklonii oraz towarzyszące im objawy kliniczne

określają rodzaj zalecanych badań dodatkowych.2 Na przykład
przy współwystępowaniu objawów infekcji lub zapalenia ko-
nieczne jest badanie płynu mózgowo-rdzeniowego. Znajo-
mość chorób istotnych w diagnostyce różnicowej przyspiesza
postawienie rozpoznania. Ważnym pierwszym krokiem jest

zakwalifikowanie mioklonii do którejś z czterech podstawo-
wych kategorii (fizjologiczne, samoistne, napadowe lub wtór-
ne) na podstawie wywiadu i badania klinicznego. Szczególną
uwagę należy zwrócić na choroby współwystępujące, dodatni
wywiad rodzinny w kierunku podobnych objawów, kontakt
z toksynami i lekami. Wiele leków może bezpośrednio powo-
dować mioklonie lub sprzyjać ich wystąpieniu, ich przykłady
przedstawiono w ramce 2. Jeśli możliwa jest jatrogenna przy-
czyna mioklonii, należy rozważyć redukcję dawki lub ostrożne
odstawienie leku. Efekt modyfikacji farmakoterapii może mieć
znaczenie zarówno diagnostyczne, jak i lecznicze. Jeśli wywiad
i badanie przedmiotowe nie wyjaśniają przyczyny mioklonii,
należy wykonać następujące podstawowe badania dodatkowe:

• stężenie elektrolitów (w tym bizmutu, wapnia, magnezu)
i glukozy,

• ocena funkcji wątroby i nerek,
• stężenie leków i toksyn,
• elektroencefalografia (EEG),
• neuroobrazowanie,
• badania w kierunku zespołów paraneoplastycznych.
Powyższy zestaw badań pozwala przeprowadzić diagnosty-

kę w kierunku metabolicznych, toksycznych i strukturalnych
uszkodzeń mózgu, zaburzeń napadowych i potencjalnych para-
nowotworowych przyczyn mioklonii. Jeśli badania te nie są wy-
starczające do ustalenia rozpoznania, należy wykonać bardziej
skomplikowane testy. Należą do nich: badanie płynu mózgowo-
-rdzeniowego, aktywności enzymów, obrazowanie w kierunku
choroby nowotworowej, biopsja tkanek i inne.2 Diagnostykę
obrazową w kierunku nowotworów można rozważyć nawet
wówczas, gdy wyniki badań w kierunku zespołów paraneopla-

Ramka 2. Leki związane z wystąpieniem mioklonii

Leki psychiatryczne
Trójpierścieniowe leki przeciwdepresyjne
Selektywne inhibitory wychwytu zwrotnego serotoniny
Inhibitory monoaminooksydazy
Lit
Zespoły późne (w wyniku stosowania leków

antypsychotycznych)
Leki przeciwinfekcyjne
Narkotyki
Leki przeciwpadaczkowe
Anestetyki
Środki cieniujące
Leki kardiologiczne
Antagoniści wapnia
Leki antyarytmiczne
Zespoły z odstawienia
Inne leki

Na podstawie: Caviness JN, Brown P. Myoclonus: current
concepts and recent advances. Lancet Neurol 2004, 3:598-607.

I. Ogniskowe uszkodzenie OUN
Poudarowe
Po talamotomii
Guz
Uraz
Stan zapalny (np. stwardnienie rozsiane)
Zespół Mobiusa
Rozwojowe
Idiopatyczne
Obwodowego układu nerwowego
Krwiak

J. Zaburzenia wchłaniania
Celiakia
Choroba Whipple’a

K. Zespół mialgia-eozynofilia
L. Encefalopatie paraneoplastyczne
M. Zespół opsoklonii-mioklonii (zespół Kinsbourne’a)

Samoistne
Paranowotworowe
Infekcyjne
Inne

N. Hiperekpleksja
Wrodzona
Sporadyczna

O. Encefalopatia Hashimoto
P. Zwyrodnienia wieloukładowe

Zespół Allgrove’a
Zespoł DiGeorge’a
Lipodystrofia błonowa

Q. Nieznanego pochodzenia
Rodzinne
Sporadyczne

Na podstawie: Marsden CD, Hallett M, Fahn S. The nosology and
pathophysiology of myoclonus. W: Marsden CD, Fahn S (red.).
Movement disorders. London: Butterworths 1982; p. 196-248.
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stycznych pozostają ujemne. W niektórych wypadkach koniecz-
na jest dodatkowa diagnostyka genetyczna. Przed przeprowa-
dzeniem badań genetycznych pacjent powinien być świadomy
wszystkich implikacji związanych z dodatnim lub ujemnym wy-
nikiem badania. Stąd konieczne jest poradnictwo genetyczne.

W przypadkach gdy przyczyna mioklonii pozostaje niezna-
na, należy dokładnie ocenić patofizjologię tego objawu. Me-
chanizm powstawania mioklonii wyznacza jego miejsce
w systemie klasyfikacji. Podłoże mioklonii można zbadać tak-
że w warunkach klinicznych, przy zastosowaniu nieinwazyjnej
diagnostyki elektrofizjologicznej. Określenie mechanizmów
mioklonii ma szczególne znaczenie w diagnostyce i leczeniu
tego objawu oraz w lokalizacji obszaru w układzie nerwowym,
który jest jego przyczyną.

Patofizjologia mioklonii
System klasyfikacji na podstawie etiologii grupuje przypadki
mioklonii o podobnej manifestacji klinicznej. Alternatywna
klasyfikacja oparta na wynikach badań neurofizjologicznych
pozwala na głębszy wgląd w mechanizmy patologiczne. Co
więcej, badania dodatkowe umożliwiają niekiedy określenie
miejsca powstawania mioklonii w układzie nerwowym, co po-
maga w rozpoznaniu patologii podstawowej. Większość me-
tod leczenia mioklonii oparta jest na próbie normalizacji
zaburzonych mechanizmów fizjologicznych. Dlatego identy-
fikacja podłoża biologicznego tego objawu jest warunkiem
skuteczności leczenia.2

NEUROFIZJOLOGICZNE METODY DIAGNOSTYKI MIOKLONII
Krótki czas trwania mioklonii i ich napadowy charakter nasu-

wają wniosek, że są one powodowane przez jakieś źródło w ośrod-
kowym układzie nerwowym, które wysyła nadmierne pobudzenia
do motoneuronów. Skutkiem tego są zrywne ruchy mimowolne
w obrazie mioklonii dodatnich. Badanie kliniczne może udzielić
wskazówek co do lokalizacji ośrodka mioklonii. Szczegółowa dia-
gnostyka opiera się jednak na badaniach elektrofizjologicznych.
Ich przydatność kliniczna jest bardzo duża. Dostępność sprzętu
do badań neurofizjologicznych jest obecnie powszechna, nato-
miast klinicysta powinien umieć rozpoznawać i interpretować wy-
niki tych badań w poszczególnych rodzajach mioklonii.4,5 Do
podstawowych metod stosowanych w diagnostyce mioklonii na-
leżą: wielokanałowa elektromiografia powierzchniowa (EMG) z ba-
daniem odpowiedzi o długiej latencji w wyniku stymulacji nerwów
mieszanych (o włóknach czuciowych i ruchowych), elektroence-
falografia (EEG), poligrafia EEG-EMG ze wstecznym uśrednianiem
zapisu (EEG back-averaging), oraz potencjały wywołane (np.
somatosensoryczne potencjały wywołane z nerwu pośrodkowego
[somatosensory evoked potentials, SEP]).4 Wyniki tych badań
pozwalają na ocenę patofizjologicznego podtypu mioklonii.5 Kla-
syfikacja fizjologiczna opiera się na miejscu generowania nieprawi-
dłowych wyładowań w ośrodkowym układzie nerwowym. Główne
fizjologiczne kategorie mioklonii są następujące:

• korowe,
• korowo-podkorowe,

• podkorowo-nadsegmentalne,
• segmentalne,
• obwodowe.
Dalsze podziały oparte są na szczegółowych badaniach elek-

trofizjologicznych. U tego samego pacjenta może występować
wiele podtypów mioklonii. Rozważania na temat patofizjologii
mioklonii powinny opierać się na powyższym podziale.

MIOKLONIE KOROWE
Kora mózgowa jest najczęstszym punktem wyjścia mioklo-

nii. Ustalenie korowego pochodzenia mioklonii ma istotne
implikacje diagnostyczne. Korowe mioklonie występują w ta-
kich jednostkach chorobowych, jak: encefalopatia anoksycz-
na, postępujące padaczki miokloniczne, zatrucia lekami
i toksynami, zespoły neurodegeneracyjne, otępienia różne-
go typu, ogniskowe uszkodzenia mózgu i inne choroby o nie-
jasnej przyczynie występujące zarówno rodzinnie, jak
i sporadycznie (ramka 3). Mioklonie korowe dotykają tych

Ramka 3. Etiologia mioklonii korowych

Mioklonie anoksyczne (zespół Lance-Adamsa)
Postępujące miokloniczne zespoły padaczkowe
• Choroba Unverrichta-Lundborga
• Choroby mitochondrialne
• Ceroidolipofuscynoza
• Choroba ciał Lafora
• Sialidoza
Leki i substancje toksyczne
• Trójcykliczne leki przeciwdepresyjne
• Lit
• Lewodopa
• Bromek metylu
Choroby neurodegeneracyjne
• Choroba Alzheimera
• Choroba Parkinsona
• Zanik wieloukładowy
• Ataksja rdzeniowo-móżdżkowa
• Choroba Huntingtona
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Podostre stwardniające zapalenie mózgu
Celiakia
Zespół Retta
Zespół Downa
Zespół Angelmana
Zmiany ogniskowe o różnych przyczynach
Kiła
Encefalopatia pourazowa
Przypadki sporadyczne o niejasnej przyczynie
Przypadki rodzinne o niejasnej przyczynie

Na podstawie: Caviness JN, Brown P. Myoclonus: current
concepts and recent advances. Lancet Neurol 2004, 3:598-607.
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części ciała, które posiadają największą reprezentację koro-
wą – kończyn i twarzy. Uważa się, że kora ruchowa u człowie-
ka jest odpowiedzialna raczej za kontrolę ruchów, aniżeli za
skurcze poszczególnych segmentów mięśni ciała. Dlatego zry-
wania mięśniowe są zwykle wieloogniskowe lub ogniskowe,
ale mogą występować także mioklonie segmentalne i uogól-
nione. Obszary ruchowe kory mózgowej kontrolują ruchy za-
leżne od woli i w związku z tym mioklonie nasilane są przez
wolicjonalną aktywację skurczów mięśni. Ten rodzaj mioklo-
nii bywa przyczyną największej niesprawności pacjentów.
W spoczynku mioklonie są zwykle mniej nasilone, choć ich
najcięższą manifestacją kliniczną może być ogniskowy napad
padaczkowy ruchowy. Mioklonie indukowane przez stymula-
cję odruchową (za pośrednictwem pętli transkorowych) wy-
stępują często i ich rozpoznanie jest ważne dla klasyfikacji
fizjologicznej. Najbardziej typową postacią są mioklonie in-
dukowane przez ruchy zależne od woli, oraz w sposób odru-
chowy, rzadko natomiast obecne w spoczynku.

WŁAŚCIWOŚCI ELEKTROFIZJOLOGICZNE

Do charakterystycznych cech mioklonii korowych w bada-
niach elektrofizjologicznych należą:

1. wyładowania o czasie trwania 25-200 ms rejestrowane
powierzchniową elektrodą EMG,

2. przemijające zmiany ogniskowe w zapisie EEG, które wy-
przedzają o około 40 ms pojawienie się mioklonii (ramię),

3. nasilone odpowiedzi EMG o długiej latencji rejestrowa-
ne w wyniku stymulacji nerwów mieszanych (czucio-
wych i ruchowych),

4. zwiększone korowe komponenty P25-N33 potencjałów
somatosensorycznych.

Przykład krótkotrwałych wyładowań zarejestrowanych po-
wierzchniową elektrodą EMG u chorego z miokloniami korowy-
mi przedstawia rycina 1. Wyładowania miokloniczne w zapisie
EMG charakteryzują się jednoczesnymi skurczami mięśni ago-
nistów i antagonistów o zasięgu często przekraczającym po-
szczególne segmenty mięśniowe. Zazwyczaj miokloniczne
wyładowania w EMG występują pod postacią rytmicznych serii
potencjałów o dużej częstotliwości. Obraz mioklonii pozostaje
na ogół nieregularny, ponieważ wyładowania mają charakter
przerywany i istnieje duża zmienność amplitudy zarówno w ob-
rębie, jak i pomiędzy ich seriami. Kiedy amplituda wyładowań
jest nieduża, a wyładowania utrzymują się praktycznie stale,
określa się je mianem drżenia korowego.6

RYCINA 1. Zapisy EMG uzyskane przy użyciu elektrody powierzchniowej z mięśni prostowników nadgarstka prawego. Znaczniki „mioklonia1” znajdują się
na początku trzech wyładowań mioklonicznych. Zmiany w EMG są nagłymi, krótkimi, synchronicznymi wyładowaniami obecnymi w trakcie mioklonii
prawego nadgarstka.
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stycznych pozostają ujemne. W niektórych wypadkach koniecz-
na jest dodatkowa diagnostyka genetyczna. Przed przeprowa-
dzeniem badań genetycznych pacjent powinien być świadomy
wszystkich implikacji związanych z dodatnim lub ujemnym wy-
nikiem badania. Stąd konieczne jest poradnictwo genetyczne.

W przypadkach gdy przyczyna mioklonii pozostaje niezna-
na, należy dokładnie ocenić patofizjologię tego objawu. Me-
chanizm powstawania mioklonii wyznacza jego miejsce
w systemie klasyfikacji. Podłoże mioklonii można zbadać tak-
że w warunkach klinicznych, przy zastosowaniu nieinwazyjnej
diagnostyki elektrofizjologicznej. Określenie mechanizmów
mioklonii ma szczególne znaczenie w diagnostyce i leczeniu
tego objawu oraz w lokalizacji obszaru w układzie nerwowym,
który jest jego przyczyną.

Patofizjologia mioklonii
System klasyfikacji na podstawie etiologii grupuje przypadki
mioklonii o podobnej manifestacji klinicznej. Alternatywna
klasyfikacja oparta na wynikach badań neurofizjologicznych
pozwala na głębszy wgląd w mechanizmy patologiczne. Co
więcej, badania dodatkowe umożliwiają niekiedy określenie
miejsca powstawania mioklonii w układzie nerwowym, co po-
maga w rozpoznaniu patologii podstawowej. Większość me-
tod leczenia mioklonii oparta jest na próbie normalizacji
zaburzonych mechanizmów fizjologicznych. Dlatego identy-
fikacja podłoża biologicznego tego objawu jest warunkiem
skuteczności leczenia.2

NEUROFIZJOLOGICZNE METODY DIAGNOSTYKI MIOKLONII
Krótki czas trwania mioklonii i ich napadowy charakter nasu-

wają wniosek, że są one powodowane przez jakieś źródło w ośrod-
kowym układzie nerwowym, które wysyła nadmierne pobudzenia
do motoneuronów. Skutkiem tego są zrywne ruchy mimowolne
w obrazie mioklonii dodatnich. Badanie kliniczne może udzielić
wskazówek co do lokalizacji ośrodka mioklonii. Szczegółowa dia-
gnostyka opiera się jednak na badaniach elektrofizjologicznych.
Ich przydatność kliniczna jest bardzo duża. Dostępność sprzętu
do badań neurofizjologicznych jest obecnie powszechna, nato-
miast klinicysta powinien umieć rozpoznawać i interpretować wy-
niki tych badań w poszczególnych rodzajach mioklonii.4,5 Do
podstawowych metod stosowanych w diagnostyce mioklonii na-
leżą: wielokanałowa elektromiografia powierzchniowa (EMG) z ba-
daniem odpowiedzi o długiej latencji w wyniku stymulacji nerwów
mieszanych (o włóknach czuciowych i ruchowych), elektroence-
falografia (EEG), poligrafia EEG-EMG ze wstecznym uśrednianiem
zapisu (EEG back-averaging), oraz potencjały wywołane (np.
somatosensoryczne potencjały wywołane z nerwu pośrodkowego
[somatosensory evoked potentials, SEP]).4 Wyniki tych badań
pozwalają na ocenę patofizjologicznego podtypu mioklonii.5 Kla-
syfikacja fizjologiczna opiera się na miejscu generowania nieprawi-
dłowych wyładowań w ośrodkowym układzie nerwowym. Główne
fizjologiczne kategorie mioklonii są następujące:

• korowe,
• korowo-podkorowe,

• podkorowo-nadsegmentalne,
• segmentalne,
• obwodowe.
Dalsze podziały oparte są na szczegółowych badaniach elek-

trofizjologicznych. U tego samego pacjenta może występować
wiele podtypów mioklonii. Rozważania na temat patofizjologii
mioklonii powinny opierać się na powyższym podziale.

MIOKLONIE KOROWE
Kora mózgowa jest najczęstszym punktem wyjścia mioklo-

nii. Ustalenie korowego pochodzenia mioklonii ma istotne
implikacje diagnostyczne. Korowe mioklonie występują w ta-
kich jednostkach chorobowych, jak: encefalopatia anoksycz-
na, postępujące padaczki miokloniczne, zatrucia lekami
i toksynami, zespoły neurodegeneracyjne, otępienia różne-
go typu, ogniskowe uszkodzenia mózgu i inne choroby o nie-
jasnej przyczynie występujące zarówno rodzinnie, jak
i sporadycznie (ramka 3). Mioklonie korowe dotykają tych

Ramka 3. Etiologia mioklonii korowych

Mioklonie anoksyczne (zespół Lance-Adamsa)
Postępujące miokloniczne zespoły padaczkowe
• Choroba Unverrichta-Lundborga
• Choroby mitochondrialne
• Ceroidolipofuscynoza
• Choroba ciał Lafora
• Sialidoza
Leki i substancje toksyczne
• Trójcykliczne leki przeciwdepresyjne
• Lit
• Lewodopa
• Bromek metylu
Choroby neurodegeneracyjne
• Choroba Alzheimera
• Choroba Parkinsona
• Zanik wieloukładowy
• Ataksja rdzeniowo-móżdżkowa
• Choroba Huntingtona
Choroba Creutzfeldta-Jakoba
Podostre stwardniające zapalenie mózgu
Celiakia
Zespół Retta
Zespół Downa
Zespół Angelmana
Zmiany ogniskowe o różnych przyczynach
Kiła
Encefalopatia pourazowa
Przypadki sporadyczne o niejasnej przyczynie
Przypadki rodzinne o niejasnej przyczynie

Na podstawie: Caviness JN, Brown P. Myoclonus: current
concepts and recent advances. Lancet Neurol 2004, 3:598-607.
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części ciała, które posiadają największą reprezentację koro-
wą – kończyn i twarzy. Uważa się, że kora ruchowa u człowie-
ka jest odpowiedzialna raczej za kontrolę ruchów, aniżeli za
skurcze poszczególnych segmentów mięśni ciała. Dlatego zry-
wania mięśniowe są zwykle wieloogniskowe lub ogniskowe,
ale mogą występować także mioklonie segmentalne i uogól-
nione. Obszary ruchowe kory mózgowej kontrolują ruchy za-
leżne od woli i w związku z tym mioklonie nasilane są przez
wolicjonalną aktywację skurczów mięśni. Ten rodzaj mioklo-
nii bywa przyczyną największej niesprawności pacjentów.
W spoczynku mioklonie są zwykle mniej nasilone, choć ich
najcięższą manifestacją kliniczną może być ogniskowy napad
padaczkowy ruchowy. Mioklonie indukowane przez stymula-
cję odruchową (za pośrednictwem pętli transkorowych) wy-
stępują często i ich rozpoznanie jest ważne dla klasyfikacji
fizjologicznej. Najbardziej typową postacią są mioklonie in-
dukowane przez ruchy zależne od woli, oraz w sposób odru-
chowy, rzadko natomiast obecne w spoczynku.

WŁAŚCIWOŚCI ELEKTROFIZJOLOGICZNE

Do charakterystycznych cech mioklonii korowych w bada-
niach elektrofizjologicznych należą:

1. wyładowania o czasie trwania 25-200 ms rejestrowane
powierzchniową elektrodą EMG,

2. przemijające zmiany ogniskowe w zapisie EEG, które wy-
przedzają o około 40 ms pojawienie się mioklonii (ramię),

3. nasilone odpowiedzi EMG o długiej latencji rejestrowa-
ne w wyniku stymulacji nerwów mieszanych (czucio-
wych i ruchowych),

4. zwiększone korowe komponenty P25-N33 potencjałów
somatosensorycznych.

Przykład krótkotrwałych wyładowań zarejestrowanych po-
wierzchniową elektrodą EMG u chorego z miokloniami korowy-
mi przedstawia rycina 1. Wyładowania miokloniczne w zapisie
EMG charakteryzują się jednoczesnymi skurczami mięśni ago-
nistów i antagonistów o zasięgu często przekraczającym po-
szczególne segmenty mięśniowe. Zazwyczaj miokloniczne
wyładowania w EMG występują pod postacią rytmicznych serii
potencjałów o dużej częstotliwości. Obraz mioklonii pozostaje
na ogół nieregularny, ponieważ wyładowania mają charakter
przerywany i istnieje duża zmienność amplitudy zarówno w ob-
rębie, jak i pomiędzy ich seriami. Kiedy amplituda wyładowań
jest nieduża, a wyładowania utrzymują się praktycznie stale,
określa się je mianem drżenia korowego.6

RYCINA 1. Zapisy EMG uzyskane przy użyciu elektrody powierzchniowej z mięśni prostowników nadgarstka prawego. Znaczniki „mioklonia1” znajdują się
na początku trzech wyładowań mioklonicznych. Zmiany w EMG są nagłymi, krótkimi, synchronicznymi wyładowaniami obecnymi w trakcie mioklonii
prawego nadgarstka.
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Nie�pra�wi�dło�wo�ści�w za�pi�sie�EEG,�po�prze�dza�ją�ce�wy�stą�pie�-
nie�mio�klo�nii�mo�gą�nie�kie�dy�być�wy�raź�nie�wi�docz�ne.�War�to
jed�nak�do�ko�nać�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su�EEG�(EEG
back�-ave�ra�ging)�w ce�lu�do�kład�niej�szej�oce�ny�krót�ko�trwa�łych
zmian�po�prze�dza�ją�cych�wy�ła�do�wa�nia�mio�klo�nicz�ne�re�je�stro�-
wa�ne�elek�tro�da�mi�po�wierzch�nio�wy�mi�EMG.�Przy�kład�przed�-
sta�wia�ry�ci�na 2.�Zmia�ny�w za�pi�sie�EEG�re�je�stro�wa�ne�są�znad
prze�ciw�stron�nej� ko�ry� czu�cio�wo�-ru�cho�wej.� Po� uśred�nie�niu
ma�ją�one�cha�rak�ter�dwu�fa�zo�we�go�lub�trój�fa�zo�we�go�po�ten�cja�-
łu�roz�po�czy�na�ją�ce�go�się�do�dat�nim�wy�chy�le�niem.�Szczyt�te�go
wy�chy�le�nia�wy�prze�dza�po�czą�tek�wy�ła�do�wa�nia�mio�klo�nicz�ne�-
go�re�je�stro�wa�ne�go�na�ra�mien�ną�elek�tro�dą�EMG�o mniej�więcej
20 ms�(za�kres�10-40 ms).

U wie�lu�pa�cjen�tów�mio�klo�nie�są�wy�ni�kiem�sty�mu�la�cji�(mio�-
klo�nie�od�ru�cho�we).�Mo�gą�być�in�du�ko�wa�ne�przez�do�tyk�lub
roz�cią�gnię�cie�mię�śnia.�W wy�pad�ku�mio�klo�nii�koń�czyn�gór�-
nych�na�głe�od�wie�dze�nie�kciu�ka�wy�zwa�la�od�ru�cho�we�zry�wa�nia
mię�śnio�we.�Zja�wi�sko�to�moż�na�uwi�docz�nić�w ba�da�niu�po�li�-
gra�ficz�nym�EMG�-EEG.�Za�zwy�czaj�ła�twiej�jest�po�twier�dzić�wy�-
stę�po�wa�nie�od�ru�cho�wych�mio�klo�nii�w ba�da�niu�od�po�wie�dzi
EMG�o dłu�giej�la�ten�cji�uzy�ska�nych�w wy�ni�ku�elek�trycz�nej�sty�-
mu�la�cji�ner�wu.�Po�wta�rzal�ne�prze�mi�ja�ją�ce�zmia�ny�w za�pi�sie
EEG�mo�gą,�choć�nie�mu�szą,�po�prze�dzać�wy�ła�do�wa�nia�re�je�-
stro�wa�ne�przez�elek�tro�dę�EMG�po�każ�dym�bodź�cu�sty�mu�lu�-
ją�cym.�Dla�rę�ki,�sty�mu�la�cja�ner�wu�po�środ�ko�we�go�wy�wo�łu�je
wy�ła�do�wa�nia�re�je�stro�wa�ne�w EMG�z opóź�nie�niem�wy�no�szą�-
cym�50 ms�lub�wię�cej�od ar�te�fak�tu�bodź�ca.4 Po�wta�rza�ją�ce�się
wy�ła�do�wa�nia�mo�gą�być�wi�docz�ne�w od�stę�pach�20-40 ms.7

U zdro�wej�oso�by�w spo�czyn�ku�nie�po�win�na�po�ja�wić�się�w ta�-

kiej� sy�tu�acji� żad�na�od�po�wiedź.�Na�le�ży�zwró�cić�uwa�gę,�czy
mię�śnie�ra�mie�nia�są�roz�luź�nio�ne,�aby�unik�nąć�wy�ni�ków�fał�-
szy�wie�do�dat�nich.�Wzrost�am�pli�tu�dy�czu�cio�we�go�po�ten�cja�łu
ko�ro�we�go�P25�-N33�wy�wo�ła�ne�go�w wy�ni�ku�sty�mu�la�cji�ner�wu
po�środ�ko�we�go�w nad�garst�ku� jest� ty�po�wą�ce�chą�mio�klo�nii
o pod�ło�żu�ko�ro�wym.�Cha�rak�te�ry�stycz�ne�dla�nie�pra�wi�dło�we�go
po�ten�cja�łu�ko�ro�we�go�P25�-N33� jest�po�do�bień�stwo�kształ�tu
i to�po�gra�fii�do uśred�nio�nych�zmian�w za�pi�sie�EEG�po�prze�dza�-
ją�cych�wy�stą�pie�nie�mio�klo�nii�in�du�ko�wa�nych�przez�ruch�mię�-
śnia�lub�w spo�czyn�ku.�Co�wię�cej,�od�stęp�po�mię�dzy�pi�kiem
P25�a po�cząt�kiem�wy�ła�do�wań�o opóź�nio�nej�la�ten�cji�w EMG
jest�po�dob�ny�do od�stę�pu�po�mię�dzy�zmia�na�mi�w EEG�a wy�ła�-
do�wa�nia�mi�mio�klo�nicz�ny�mi.

Je�śli�ko�ro�we�mio�klo�nie�są�bar�dzo�na�si�lo�ne�i po�ja�wia�ją�się
w spo�czyn�ku,�trak�tu�je�się�je�ja�ko�ob�jaw�pa�dacz�ki�czę�ścio�wej
z ob�ja�wa�mi� ru�cho�wy�mi.� Za�zwy�czaj� ob�ser�wo�wa�ne� są� tu�taj
ogni�sko�we�mio�klo�nie�ob�ja�wia�ją�ce�się�pod�po�sta�cią�gwał�tow�-
nych�skur�czów�lub�na�pa�do�wych�zry�wań�mię�śnio�wych.�Gdy
czas�wy�ła�do�wań�jest�dłuż�szy,�roz�po�zna�wa�na�jest�pa�dacz�ka�czę�-
ścio�wa�cią�gła�(epi�lep�sia�par�tia�lis�con�ti�nua).�Przy�czy�ną�na�pa�-
dów�ru�cho�wych�mo�gą�być�ogni�sko�we�lub�roz�la�ne�pro�ce�sy
w ob�rę�bie�ko�ry�mó�zgo�wej.�U pod�ło�ża�ogni�sko�wych�na�pa�dów
ru�cho�wych�le�żą�licz�ne�zmia�ny�re�je�stro�wa�ne�w ba�da�niu�EEG.
Na�le�żą�do nich�se�rie�iglic�o ogni�sko�wej�lo�ka�li�za�cji,�ze�spo�ły�igli�-
ca�-fa�la,�fa�le�ostre,�ryt�micz�na�ak�tyw�ność�fal�the�ta�lub�del�ta�oraz
de�syn�chro�ni�za�cja� za�pi�su� EEG.� W wie�lu� przy�pad�kach� nie
stwier�dza�się�uchwyt�nych�nie�pra�wi�dło�wo�ści�i do�pie�ro�wstecz�-
ne�uśred�nia�nie�za�pi�su�ujaw�nia�obec�ność�pa�to�lo�gii.�W przy�-
pad�ku�pa�dacz�ki�czę�ścio�wej�cią�głej�wspo�mnia�ne�prze�mi�ja�ją�ce
zmia�ny�w za�pi�sie�EEG�wy�stę�pu�ją�okre�so�wo,�nie�kie�dy�ujaw�nia�-
jąc�się�ja�ko�pe�rio�dycz�ne�zla�te�ra�li�zo�wa�ne�wy�ła�do�wa�nia�pa�dacz�-
ko�po�dob�ne�(pe�rio�dic� la�te�ra�li�zing�epi�lep�ti�form�di�schar�ges,
PLED).�

U więk�szo�ści�cho�rych�obec�ne�mo�gą�być�trzy�fi�zjo�lo�gicz�ne
pod�ty�py�mio�klo�nii�ko�ro�wych:5 1) mio�klo�nie�ko�ro�we�bez�ak�ty�-
wa�cji�od�ru�cho�wej,�2) od�ru�cho�we�mio�klo�nie�ko�ro�we,�3) ogni�-
sko�we� na�pa�dy� ru�cho�we.� Po�twier�dze�nie� ko�ro�wej� lo�ka�li�za�cji
mio�klo�nii�wy�ma�ga�za�wsze�wy�ka�za�nia�dwóch�pierw�szych�wy�żej
wspo�mnia�nych�wła�ści�wo�ści�fi�zjo�lo�gicz�nych�(cza�su�trwa�nia�wy�-
ła�do�wań�w ba�da�niu�EMG�oraz�obec�no�ści�prze�mi�ja�ją�cych�zmian
ogni�sko�wych� w EEG� po�prze�dza�ją�cych� mio�klo�nie).� Ty�po�we
zmia�ny�w ba�da�niu�EMG�w od�po�wie�dzi�na�sty�mu�la�cję�ner�wów
mie�sza�nych�oraz�nie�pra�wi�dło�we�so�ma�to�sen�so�rycz�ne�po�ten�cja�-
ły�ko�ro�we�tak�że�su�ge�ru�ją�ko�ro�wy�cha�rak�ter�mio�klo�nii.�Na�pa�-
do�we�wy�stę�po�wa�nie�mio�klo�nii�ko�ro�wych�w spo�czyn�ku� jest
ty�po�we�dla�ogni�sko�wych�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych�ru�cho�wych.�

BA DA NIA NA UKO WE MIO KLO NII KO RO WYCH

Ba�da�nia�z za�sto�so�wa�niem�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su
EEG�wy�ko�na�ne�przy�stan�dar�do�wym�ukła�dzie�elek�trod�po�zwa�-
la�ją�zlo�ka�li�zo�wać�prze�mi�ja�ją�ce�zmia�ny�za�pi�su�znad�prze�ciw�-
stron�nej� ko�ry� czu�cio�wo�-ru�cho�wej,� któ�re� wy�prze�dza�ją
po�ja�wie�nie� się� mio�klo�nii.� Do�kład�ne� umiej�sco�wie�nie� tych
zmian�mo�że�zo�stać�okre�ślo�ne�przy�za�sto�so�wa�niu�za�awan�so�-
wa�nych�tech�nik�ob�li�cze�nio�wych.�Ry�ci�na 3�przed�sta�wia�di�pol
przej�ścio�wych�zmian�w EEG�u pa�cjen�ta�z ki�ne�tycz�ny�mi�mio�-

RYCINA 2. Wstecznie uśredniony zapis EEG wykazuje obecność
przemijających zmian poprzedzających wystąpienie mioklonii. Zapis
uzyskany znad lewej kory ruchowej pacjenta z miokloniami prawego
nadgarstka (przedstawionymi na poprzedniej rycinie).
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klo�nia�mi�w ob�rę�bie�koń�czy�ny�gór�nej.�Za�sto�so�wa�no�opro�gra�-
mo�wa�nie�do lo�ka�li�za�cji� źró�dła�nie�pra�wi�dło�wo�ści�w za�pi�sie
EEG� –� CUR�RY 6.0� (Com�pu�me�dics� Neu�ro�scan,� Char�lot�te,
North�Ca�ro�li�na).�Wy�ka�za�no�ogni�sko�we�za�bu�rze�nie�ak�tyw�no�ści
bio�elek�trycz�nej�w ob�rę�bie�ko�ry,�któ�re�pro�wa�dzi�do wy�stą�pie�-
nia�prze�ciw�stron�nych�mio�klo�nii�w ob�rę�bie�pra�we�go�nad�garst�-
ka.� Ob�szar� nie�pra�wi�dło�wych� wy�ła�do�wań� po�kry�wa� się
z lo�ka�li�za�cją�za�krę�tu�przed�środ�ko�we�go�w ba�da�niu�MR�(we�-
dług�ko�or�dy�na�tów�Ta�la�irach)�(ryc. 4).�Wy�ni�ki�te�po�twier�dza�ją
udział�pier�wot�nej�ko�ry�ru�cho�wej�w po�wsta�wa�niu�mio�klo�nii
u te�go�pa�cjen�ta.

Ba�da�nie�ma�gne�to�en�ce�fa�lo�gra�fii�(MEG)�po�zwa�la�na�do�kład�-
niej�szą�lo�ka�li�za�cję�oraz�okre�śle�nie�am�pli�tu�dy�po�zio�mych�di�-
po�li�w po�rów�na�niu�z EEG.�Uesa�ka�i wsp.8 wy�ka�za�li,�że�wśród
sze�ściu�pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�mi�ko�ro�wy�mi�w jed�nym�przy�-
pad�ku�źró�dło�ich�znaj�do�wa�ło�się�tyl�ko�w za�krę�cie�przed�środ�-
ko�wym,�w jed�nym�–�w ob�rę�bie�za�krę�tu�przed�środ�ko�we�go
i za�środ�ko�we�go,�w po�zo�sta�łych�przy�pad�kach�–�tyl�ko�w za�krę�-
cie�za�środ�ko�wym.�W ba�da�niu�tym�zmia�ny�w po�lu�ma�gne�tycz�-
nym� in�du�ko�wa�ne� przez� so�ma�to�sen�so�rycz�ne� po�ten�cja�ły
wy�wo�ła�ne�wy�stę�po�wa�ły�w ob�rę�bie� za�krę�tu� za�środ�ko�we�go.�
Au�to�rzy�za�su�ge�ro�wa�li,�że�u pa�cjen�tów�ze wzmo�żo�ną�am�pli�tu�-
dą�po�ten�cja�łów�so�ma�to�sen�so�rycz�nych�punk�tem�wyj�ścia�mio�-
klo�nii� jest� za�kręt� za�środ�ko�wy.� Od�mien�nie� Mi�ma� i wsp.9

w ba�da�niu�z udzia�łem�sze�ściu�cho�rych�stwier�dzi�li,�że�punkt
wyj�ścia�mio�klo�nii�znaj�du�je�się�w za�krę�cie�przed�środ�ko�wym.
W in�nym�do�nie�sie�niu�10 ci�sa�mi�au�to�rzy�wy�ka�za�li,�że�zmia�ny
w po�lu�ma�gne�tycz�nym�in�du�ko�wa�ne�przez�so�ma�to�sen�so�rycz�-
ne�po�ten�cja�ły�wy�wo�ła�ne�wy�stę�po�wa�ły�u czte�rech�pa�cjen�tów
w za�krę�cie�przed�środ�ko�wym,�a u jed�ne�go�w za�krę�cie�za�środ�-
ko�wym.�Te�od�mien�ne�wy�ni�ki�mo�gą�wska�zy�wać�na�ist�nie�nie
wie�lu�punk�tów�wyj�ścia�ko�ro�wych�mio�klo�nii�lub�na�błę�dy�me�-
to�do�lo�gicz�ne�w do�tych�cza�so�wych�ba�da�niach.

Ba�da�nie�ko�he�ren�cji�umoż�li�wia�po�rów�na�nie�ko�ro�we�go�za�pi�-
su�EEG�z ak�tyw�no�ścią�mię�śnio�wą�u pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�-
mi.�Me�to�da�ta�po�zwa�la�na�po�szu�ki�wa�nie�związ�ków�po�mię�dzy

czę�sto�tli�wo�ścią�i cza�sem�trwa�nia�dwóch�róż�nych�sy�gna�łów.
Brown�i wsp.11 stwier�dzi�li�zmia�ny�wzor�ców�ko�he�ren�cji�sy�gna�-
łów�EEG�-EMG�i EMG�-EMG�u pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�mi.�Za�su�-
ge�ro�wa�li,�że�w tych�wy�pad�kach�do�cho�dzi�do pa�to�lo�gicz�ne�go
wzmoc�nie�nia�ośrod�ko�wych�fi�zjo�lo�gicz�nych�oscy�la�cji�zwią�za�-
nych�z ru�chem.�Zwró�ci�li�po�nad�to�uwa�gę�na�po�ten�cjal�ną�war�-
tość�dia�gno�stycz�ną�pre�cy�zyj�nej�oce�ny�wzor�ców�ko�he�ren�cji.
Nie�kie�dy�oce�na�ko�he�ren�cji�jest�bar�dziej�uży�tecz�na�od tech�ni�-
ki�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su�EEG�-EMG.�Ca�vi�ness�i wsp.12

wy�ka�za�li�wzmo�żo�ną�ko�ro�wo�-mię�śnio�wą�ko�he�ren�cję�w drob�-
nych�dy�stal�nych�mio�klo�niach�obec�nych�w cho�ro�bie�Par�kin�-
so�na.� Wska�zu�je� to� na� pa�to�lo�gicz�ny� zwią�zek� ryt�micz�nych
wy�ła�do�wań� w ko�rze� ru�cho�wej� z ak�tyw�no�ścią� neu�ro�nów�
ru�cho�wych�w nie�któ�rych�przy�pad�kach�cho�ro�by�Par�kin�so�na.�
Au�to�rzy�ci�wy�ka�za�li�po�nad�to,�że�u cho�rych�wzrost�ko�he�ren�cji
ko�ro�wo�-mię�śnio�wej�obec�ny�jest�tak�że�przy�bra�ku�mio�klo�nii
i na�si�la� się� w cza�sie� wy�ła�do�wań� mio�klo�nicz�nych.� Mo�że� to
świad�czyć�o za�bu�rzo�nym�i nie�sta�bil�nym�cha�rak�te�rze�sprzę-
że�nia� po�mię�dzy� oscy�la�cja�mi� ge�ne�ro�wa�ny�mi� w den�dry�tach
neu�ro�nów�pi�ra�mi�do�wych�ko�ry�ru�cho�wej�a rdze�nio�wy�mi�mo�-
to�neu�ro�na�mi�al�fa.�

MIOKLONIE KOROWE – PODSUMOWANIE: TEORIE POWSTAWANIA
MIOKLONII KOROWYCH

Już�w pierw�szej�po�ło�wie�ubie�głe�go�wie�ku�su�ge�ro�wa�no,�że
przy�czy�ną�ko�ro�wych�mio�klo�nii�jest�brak�ha�mo�wa�nia�ob�wo�-
dów�neu�ro�nal�nych.�Teo�ria�ta�jest�za�pew�ne�pra�wi�dło�wa,�sta�-
no�wi� ona� jed�nak� zbyt� da�le�ko� idą�ce� uprosz�cze�nie� te�go
zja�wi�ska.�Bra�ku�je�bo�wiem�do�wo�dów,�któ�re�wy�ja�śnia�ły�by,�skąd
bio�rą�się�nie�pra�wi�dło�wo�ści�pro�ce�sów�ha�mo�wa�nia.�Ostat�nie
ba�da�nia�z za�sto�so�wa�niem�ma�gne�to�en�ce�fa�lo�gra�fii�wska�zu�ją�ra�-
czej�na�pierw�szo�rzę�do�wą�ko�rę�ru�cho�wą,�ani�że�li�na�ko�rę�czu�-
cio�wą�ja�ko�pier�wot�ne�źró�dło�za�bu�rzeń.�Ba�da�nia�ko�he�ren�cji
ko�ro�wo�-mię�śnio�wej�wy�ka�zu�ją�ogól�ne�za�bu�rze�nia�ak�ty�wa�cji
sie�ci�oscy�la�cyj�nych�w ko�rze�ru�cho�wej,�ale�do�kład�ne�okre�śle�-
nie� źró�dła� uszko�dzeń� nie� by�ło� jak� do�tąd� moż�li�we.� Żad�na
z tych�kon�cep�cji�nie�wy�klu�cza�udzia�łu�w tych�pro�ce�sach�struk�-
tur� pod�ko�ro�wych.� Od� daw�na� su�ge�ro�wa�no� tak�że� udział
móżdż�ku�w po�wsta�wa�niu�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�Jest�moż�li�we,
że�spe�cy�fi�ka�mio�klo�nii�za�le�ży�od etio�lo�gii�i pa�cjen�ta.
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RYCINA 3. Dipol nieprawidłowych wyładowań elektrycznych w okolicy
lewej bruzdy środkowej pacjenta z miokloniami prawego nadgarstka,
którego zapisy EEG i EMG przedstawiono na poprzednich rycinach.

RYCINA 4. Nieprawidłowe dipole wyładowań elektrycznych
przedstawione na uśrednionym badaniu MR chorego, którego przypadek
przedstawiono na poprzednich rycinach. Dipole zlokalizowane są
w zakręcie przedśrodkowym – korze ruchowej wg koordynatów Talairach. 
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Nie�pra�wi�dło�wo�ści�w za�pi�sie�EEG,�po�prze�dza�ją�ce�wy�stą�pie�-
nie�mio�klo�nii�mo�gą�nie�kie�dy�być�wy�raź�nie�wi�docz�ne.�War�to
jed�nak�do�ko�nać�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su�EEG�(EEG
back�-ave�ra�ging)�w ce�lu�do�kład�niej�szej�oce�ny�krót�ko�trwa�łych
zmian�po�prze�dza�ją�cych�wy�ła�do�wa�nia�mio�klo�nicz�ne�re�je�stro�-
wa�ne�elek�tro�da�mi�po�wierzch�nio�wy�mi�EMG.�Przy�kład�przed�-
sta�wia�ry�ci�na 2.�Zmia�ny�w za�pi�sie�EEG�re�je�stro�wa�ne�są�znad
prze�ciw�stron�nej� ko�ry� czu�cio�wo�-ru�cho�wej.� Po� uśred�nie�niu
ma�ją�one�cha�rak�ter�dwu�fa�zo�we�go�lub�trój�fa�zo�we�go�po�ten�cja�-
łu�roz�po�czy�na�ją�ce�go�się�do�dat�nim�wy�chy�le�niem.�Szczyt�te�go
wy�chy�le�nia�wy�prze�dza�po�czą�tek�wy�ła�do�wa�nia�mio�klo�nicz�ne�-
go�re�je�stro�wa�ne�go�na�ra�mien�ną�elek�tro�dą�EMG�o mniej�więcej
20 ms�(za�kres�10-40 ms).

U wie�lu�pa�cjen�tów�mio�klo�nie�są�wy�ni�kiem�sty�mu�la�cji�(mio�-
klo�nie�od�ru�cho�we).�Mo�gą�być�in�du�ko�wa�ne�przez�do�tyk�lub
roz�cią�gnię�cie�mię�śnia.�W wy�pad�ku�mio�klo�nii�koń�czyn�gór�-
nych�na�głe�od�wie�dze�nie�kciu�ka�wy�zwa�la�od�ru�cho�we�zry�wa�nia
mię�śnio�we.�Zja�wi�sko�to�moż�na�uwi�docz�nić�w ba�da�niu�po�li�-
gra�ficz�nym�EMG�-EEG.�Za�zwy�czaj�ła�twiej�jest�po�twier�dzić�wy�-
stę�po�wa�nie�od�ru�cho�wych�mio�klo�nii�w ba�da�niu�od�po�wie�dzi
EMG�o dłu�giej�la�ten�cji�uzy�ska�nych�w wy�ni�ku�elek�trycz�nej�sty�-
mu�la�cji�ner�wu.�Po�wta�rzal�ne�prze�mi�ja�ją�ce�zmia�ny�w za�pi�sie
EEG�mo�gą,�choć�nie�mu�szą,�po�prze�dzać�wy�ła�do�wa�nia�re�je�-
stro�wa�ne�przez�elek�tro�dę�EMG�po�każ�dym�bodź�cu�sty�mu�lu�-
ją�cym.�Dla�rę�ki,�sty�mu�la�cja�ner�wu�po�środ�ko�we�go�wy�wo�łu�je
wy�ła�do�wa�nia�re�je�stro�wa�ne�w EMG�z opóź�nie�niem�wy�no�szą�-
cym�50 ms�lub�wię�cej�od ar�te�fak�tu�bodź�ca.4 Po�wta�rza�ją�ce�się
wy�ła�do�wa�nia�mo�gą�być�wi�docz�ne�w od�stę�pach�20-40 ms.7

U zdro�wej�oso�by�w spo�czyn�ku�nie�po�win�na�po�ja�wić�się�w ta�-

kiej� sy�tu�acji� żad�na�od�po�wiedź.�Na�le�ży�zwró�cić�uwa�gę,�czy
mię�śnie�ra�mie�nia�są�roz�luź�nio�ne,�aby�unik�nąć�wy�ni�ków�fał�-
szy�wie�do�dat�nich.�Wzrost�am�pli�tu�dy�czu�cio�we�go�po�ten�cja�łu
ko�ro�we�go�P25�-N33�wy�wo�ła�ne�go�w wy�ni�ku�sty�mu�la�cji�ner�wu
po�środ�ko�we�go�w nad�garst�ku� jest� ty�po�wą�ce�chą�mio�klo�nii
o pod�ło�żu�ko�ro�wym.�Cha�rak�te�ry�stycz�ne�dla�nie�pra�wi�dło�we�go
po�ten�cja�łu�ko�ro�we�go�P25�-N33� jest�po�do�bień�stwo�kształ�tu
i to�po�gra�fii�do uśred�nio�nych�zmian�w za�pi�sie�EEG�po�prze�dza�-
ją�cych�wy�stą�pie�nie�mio�klo�nii�in�du�ko�wa�nych�przez�ruch�mię�-
śnia�lub�w spo�czyn�ku.�Co�wię�cej,�od�stęp�po�mię�dzy�pi�kiem
P25�a po�cząt�kiem�wy�ła�do�wań�o opóź�nio�nej�la�ten�cji�w EMG
jest�po�dob�ny�do od�stę�pu�po�mię�dzy�zmia�na�mi�w EEG�a wy�ła�-
do�wa�nia�mi�mio�klo�nicz�ny�mi.

Je�śli�ko�ro�we�mio�klo�nie�są�bar�dzo�na�si�lo�ne�i po�ja�wia�ją�się
w spo�czyn�ku,�trak�tu�je�się�je�ja�ko�ob�jaw�pa�dacz�ki�czę�ścio�wej
z ob�ja�wa�mi� ru�cho�wy�mi.� Za�zwy�czaj� ob�ser�wo�wa�ne� są� tu�taj
ogni�sko�we�mio�klo�nie�ob�ja�wia�ją�ce�się�pod�po�sta�cią�gwał�tow�-
nych�skur�czów�lub�na�pa�do�wych�zry�wań�mię�śnio�wych.�Gdy
czas�wy�ła�do�wań�jest�dłuż�szy,�roz�po�zna�wa�na�jest�pa�dacz�ka�czę�-
ścio�wa�cią�gła�(epi�lep�sia�par�tia�lis�con�ti�nua).�Przy�czy�ną�na�pa�-
dów�ru�cho�wych�mo�gą�być�ogni�sko�we�lub�roz�la�ne�pro�ce�sy
w ob�rę�bie�ko�ry�mó�zgo�wej.�U pod�ło�ża�ogni�sko�wych�na�pa�dów
ru�cho�wych�le�żą�licz�ne�zmia�ny�re�je�stro�wa�ne�w ba�da�niu�EEG.
Na�le�żą�do nich�se�rie�iglic�o ogni�sko�wej�lo�ka�li�za�cji,�ze�spo�ły�igli�-
ca�-fa�la,�fa�le�ostre,�ryt�micz�na�ak�tyw�ność�fal�the�ta�lub�del�ta�oraz
de�syn�chro�ni�za�cja� za�pi�su� EEG.� W wie�lu� przy�pad�kach� nie
stwier�dza�się�uchwyt�nych�nie�pra�wi�dło�wo�ści�i do�pie�ro�wstecz�-
ne�uśred�nia�nie�za�pi�su�ujaw�nia�obec�ność�pa�to�lo�gii.�W przy�-
pad�ku�pa�dacz�ki�czę�ścio�wej�cią�głej�wspo�mnia�ne�prze�mi�ja�ją�ce
zmia�ny�w za�pi�sie�EEG�wy�stę�pu�ją�okre�so�wo,�nie�kie�dy�ujaw�nia�-
jąc�się�ja�ko�pe�rio�dycz�ne�zla�te�ra�li�zo�wa�ne�wy�ła�do�wa�nia�pa�dacz�-
ko�po�dob�ne�(pe�rio�dic� la�te�ra�li�zing�epi�lep�ti�form�di�schar�ges,
PLED).�

U więk�szo�ści�cho�rych�obec�ne�mo�gą�być�trzy�fi�zjo�lo�gicz�ne
pod�ty�py�mio�klo�nii�ko�ro�wych:5 1) mio�klo�nie�ko�ro�we�bez�ak�ty�-
wa�cji�od�ru�cho�wej,�2) od�ru�cho�we�mio�klo�nie�ko�ro�we,�3) ogni�-
sko�we� na�pa�dy� ru�cho�we.� Po�twier�dze�nie� ko�ro�wej� lo�ka�li�za�cji
mio�klo�nii�wy�ma�ga�za�wsze�wy�ka�za�nia�dwóch�pierw�szych�wy�żej
wspo�mnia�nych�wła�ści�wo�ści�fi�zjo�lo�gicz�nych�(cza�su�trwa�nia�wy�-
ła�do�wań�w ba�da�niu�EMG�oraz�obec�no�ści�prze�mi�ja�ją�cych�zmian
ogni�sko�wych� w EEG� po�prze�dza�ją�cych� mio�klo�nie).� Ty�po�we
zmia�ny�w ba�da�niu�EMG�w od�po�wie�dzi�na�sty�mu�la�cję�ner�wów
mie�sza�nych�oraz�nie�pra�wi�dło�we�so�ma�to�sen�so�rycz�ne�po�ten�cja�-
ły�ko�ro�we�tak�że�su�ge�ru�ją�ko�ro�wy�cha�rak�ter�mio�klo�nii.�Na�pa�-
do�we�wy�stę�po�wa�nie�mio�klo�nii�ko�ro�wych�w spo�czyn�ku� jest
ty�po�we�dla�ogni�sko�wych�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych�ru�cho�wych.�

BA DA NIA NA UKO WE MIO KLO NII KO RO WYCH

Ba�da�nia�z za�sto�so�wa�niem�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su
EEG�wy�ko�na�ne�przy�stan�dar�do�wym�ukła�dzie�elek�trod�po�zwa�-
la�ją�zlo�ka�li�zo�wać�prze�mi�ja�ją�ce�zmia�ny�za�pi�su�znad�prze�ciw�-
stron�nej� ko�ry� czu�cio�wo�-ru�cho�wej,� któ�re� wy�prze�dza�ją
po�ja�wie�nie� się� mio�klo�nii.� Do�kład�ne� umiej�sco�wie�nie� tych
zmian�mo�że�zo�stać�okre�ślo�ne�przy�za�sto�so�wa�niu�za�awan�so�-
wa�nych�tech�nik�ob�li�cze�nio�wych.�Ry�ci�na 3�przed�sta�wia�di�pol
przej�ścio�wych�zmian�w EEG�u pa�cjen�ta�z ki�ne�tycz�ny�mi�mio�-

RYCINA 2. Wstecznie uśredniony zapis EEG wykazuje obecność
przemijających zmian poprzedzających wystąpienie mioklonii. Zapis
uzyskany znad lewej kory ruchowej pacjenta z miokloniami prawego
nadgarstka (przedstawionymi na poprzedniej rycinie).
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klo�nia�mi�w ob�rę�bie�koń�czy�ny�gór�nej.�Za�sto�so�wa�no�opro�gra�-
mo�wa�nie�do lo�ka�li�za�cji� źró�dła�nie�pra�wi�dło�wo�ści�w za�pi�sie
EEG� –� CUR�RY 6.0� (Com�pu�me�dics� Neu�ro�scan,� Char�lot�te,
North�Ca�ro�li�na).�Wy�ka�za�no�ogni�sko�we�za�bu�rze�nie�ak�tyw�no�ści
bio�elek�trycz�nej�w ob�rę�bie�ko�ry,�któ�re�pro�wa�dzi�do wy�stą�pie�-
nia�prze�ciw�stron�nych�mio�klo�nii�w ob�rę�bie�pra�we�go�nad�garst�-
ka.� Ob�szar� nie�pra�wi�dło�wych� wy�ła�do�wań� po�kry�wa� się
z lo�ka�li�za�cją�za�krę�tu�przed�środ�ko�we�go�w ba�da�niu�MR�(we�-
dług�ko�or�dy�na�tów�Ta�la�irach)�(ryc. 4).�Wy�ni�ki�te�po�twier�dza�ją
udział�pier�wot�nej�ko�ry�ru�cho�wej�w po�wsta�wa�niu�mio�klo�nii
u te�go�pa�cjen�ta.

Ba�da�nie�ma�gne�to�en�ce�fa�lo�gra�fii�(MEG)�po�zwa�la�na�do�kład�-
niej�szą�lo�ka�li�za�cję�oraz�okre�śle�nie�am�pli�tu�dy�po�zio�mych�di�-
po�li�w po�rów�na�niu�z EEG.�Uesa�ka�i wsp.8 wy�ka�za�li,�że�wśród
sze�ściu�pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�mi�ko�ro�wy�mi�w jed�nym�przy�-
pad�ku�źró�dło�ich�znaj�do�wa�ło�się�tyl�ko�w za�krę�cie�przed�środ�-
ko�wym,�w jed�nym�–�w ob�rę�bie�za�krę�tu�przed�środ�ko�we�go
i za�środ�ko�we�go,�w po�zo�sta�łych�przy�pad�kach�–�tyl�ko�w za�krę�-
cie�za�środ�ko�wym.�W ba�da�niu�tym�zmia�ny�w po�lu�ma�gne�tycz�-
nym� in�du�ko�wa�ne� przez� so�ma�to�sen�so�rycz�ne� po�ten�cja�ły
wy�wo�ła�ne�wy�stę�po�wa�ły�w ob�rę�bie� za�krę�tu� za�środ�ko�we�go.�
Au�to�rzy�za�su�ge�ro�wa�li,�że�u pa�cjen�tów�ze wzmo�żo�ną�am�pli�tu�-
dą�po�ten�cja�łów�so�ma�to�sen�so�rycz�nych�punk�tem�wyj�ścia�mio�-
klo�nii� jest� za�kręt� za�środ�ko�wy.� Od�mien�nie� Mi�ma� i wsp.9

w ba�da�niu�z udzia�łem�sze�ściu�cho�rych�stwier�dzi�li,�że�punkt
wyj�ścia�mio�klo�nii�znaj�du�je�się�w za�krę�cie�przed�środ�ko�wym.
W in�nym�do�nie�sie�niu�10 ci�sa�mi�au�to�rzy�wy�ka�za�li,�że�zmia�ny
w po�lu�ma�gne�tycz�nym�in�du�ko�wa�ne�przez�so�ma�to�sen�so�rycz�-
ne�po�ten�cja�ły�wy�wo�ła�ne�wy�stę�po�wa�ły�u czte�rech�pa�cjen�tów
w za�krę�cie�przed�środ�ko�wym,�a u jed�ne�go�w za�krę�cie�za�środ�-
ko�wym.�Te�od�mien�ne�wy�ni�ki�mo�gą�wska�zy�wać�na�ist�nie�nie
wie�lu�punk�tów�wyj�ścia�ko�ro�wych�mio�klo�nii�lub�na�błę�dy�me�-
to�do�lo�gicz�ne�w do�tych�cza�so�wych�ba�da�niach.

Ba�da�nie�ko�he�ren�cji�umoż�li�wia�po�rów�na�nie�ko�ro�we�go�za�pi�-
su�EEG�z ak�tyw�no�ścią�mię�śnio�wą�u pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�-
mi.�Me�to�da�ta�po�zwa�la�na�po�szu�ki�wa�nie�związ�ków�po�mię�dzy

czę�sto�tli�wo�ścią�i cza�sem�trwa�nia�dwóch�róż�nych�sy�gna�łów.
Brown�i wsp.11 stwier�dzi�li�zmia�ny�wzor�ców�ko�he�ren�cji�sy�gna�-
łów�EEG�-EMG�i EMG�-EMG�u pa�cjen�tów�z mio�klo�nia�mi.�Za�su�-
ge�ro�wa�li,�że�w tych�wy�pad�kach�do�cho�dzi�do pa�to�lo�gicz�ne�go
wzmoc�nie�nia�ośrod�ko�wych�fi�zjo�lo�gicz�nych�oscy�la�cji�zwią�za�-
nych�z ru�chem.�Zwró�ci�li�po�nad�to�uwa�gę�na�po�ten�cjal�ną�war�-
tość�dia�gno�stycz�ną�pre�cy�zyj�nej�oce�ny�wzor�ców�ko�he�ren�cji.
Nie�kie�dy�oce�na�ko�he�ren�cji�jest�bar�dziej�uży�tecz�na�od tech�ni�-
ki�wstecz�ne�go�uśred�nia�nia�za�pi�su�EEG�-EMG.�Ca�vi�ness�i wsp.12

wy�ka�za�li�wzmo�żo�ną�ko�ro�wo�-mię�śnio�wą�ko�he�ren�cję�w drob�-
nych�dy�stal�nych�mio�klo�niach�obec�nych�w cho�ro�bie�Par�kin�-
so�na.� Wska�zu�je� to� na� pa�to�lo�gicz�ny� zwią�zek� ryt�micz�nych
wy�ła�do�wań� w ko�rze� ru�cho�wej� z ak�tyw�no�ścią� neu�ro�nów�
ru�cho�wych�w nie�któ�rych�przy�pad�kach�cho�ro�by�Par�kin�so�na.�
Au�to�rzy�ci�wy�ka�za�li�po�nad�to,�że�u cho�rych�wzrost�ko�he�ren�cji
ko�ro�wo�-mię�śnio�wej�obec�ny�jest�tak�że�przy�bra�ku�mio�klo�nii
i na�si�la� się� w cza�sie� wy�ła�do�wań� mio�klo�nicz�nych.� Mo�że� to
świad�czyć�o za�bu�rzo�nym�i nie�sta�bil�nym�cha�rak�te�rze�sprzę-
że�nia� po�mię�dzy� oscy�la�cja�mi� ge�ne�ro�wa�ny�mi� w den�dry�tach
neu�ro�nów�pi�ra�mi�do�wych�ko�ry�ru�cho�wej�a rdze�nio�wy�mi�mo�-
to�neu�ro�na�mi�al�fa.�

MIOKLONIE KOROWE – PODSUMOWANIE: TEORIE POWSTAWANIA
MIOKLONII KOROWYCH

Już�w pierw�szej�po�ło�wie�ubie�głe�go�wie�ku�su�ge�ro�wa�no,�że
przy�czy�ną�ko�ro�wych�mio�klo�nii�jest�brak�ha�mo�wa�nia�ob�wo�-
dów�neu�ro�nal�nych.�Teo�ria�ta�jest�za�pew�ne�pra�wi�dło�wa,�sta�-
no�wi� ona� jed�nak� zbyt� da�le�ko� idą�ce� uprosz�cze�nie� te�go
zja�wi�ska.�Bra�ku�je�bo�wiem�do�wo�dów,�któ�re�wy�ja�śnia�ły�by,�skąd
bio�rą�się�nie�pra�wi�dło�wo�ści�pro�ce�sów�ha�mo�wa�nia.�Ostat�nie
ba�da�nia�z za�sto�so�wa�niem�ma�gne�to�en�ce�fa�lo�gra�fii�wska�zu�ją�ra�-
czej�na�pierw�szo�rzę�do�wą�ko�rę�ru�cho�wą,�ani�że�li�na�ko�rę�czu�-
cio�wą�ja�ko�pier�wot�ne�źró�dło�za�bu�rzeń.�Ba�da�nia�ko�he�ren�cji
ko�ro�wo�-mię�śnio�wej�wy�ka�zu�ją�ogól�ne�za�bu�rze�nia�ak�ty�wa�cji
sie�ci�oscy�la�cyj�nych�w ko�rze�ru�cho�wej,�ale�do�kład�ne�okre�śle�-
nie� źró�dła� uszko�dzeń� nie� by�ło� jak� do�tąd� moż�li�we.� Żad�na
z tych�kon�cep�cji�nie�wy�klu�cza�udzia�łu�w tych�pro�ce�sach�struk�-
tur� pod�ko�ro�wych.� Od� daw�na� su�ge�ro�wa�no� tak�że� udział
móżdż�ku�w po�wsta�wa�niu�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�Jest�moż�li�we,
że�spe�cy�fi�ka�mio�klo�nii�za�le�ży�od etio�lo�gii�i pa�cjen�ta.
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RYCINA 3. Dipol nieprawidłowych wyładowań elektrycznych w okolicy
lewej bruzdy środkowej pacjenta z miokloniami prawego nadgarstka,
którego zapisy EEG i EMG przedstawiono na poprzednich rycinach.

RYCINA 4. Nieprawidłowe dipole wyładowań elektrycznych
przedstawione na uśrednionym badaniu MR chorego, którego przypadek
przedstawiono na poprzednich rycinach. Dipole zlokalizowane są
w zakręcie przedśrodkowym – korze ruchowej wg koordynatów Talairach. 
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Na�podstawie�da�nych�far�ma�ko�lo�gicz�nych,�pa�to�lo�gicz�nych
oraz� ba�dań� nad� zwie�rzę�cy�mi� mo�de�la�mi� po�dej�mo�wa�ne� są�
pró�by�iden�ty�fi�ka�cji�ob�wo�du�neu�ro�nal�ne�go,�któ�ry�od�po�wia�-
dał�by�za�po�wsta�wa�nie�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�Głów�ną�przy�czy�-
ną�tak�sze�ro�ko�zróż�ni�co�wa�nej�etio�lo�gii�ko�ro�wych�mio�klo�nii
jest�roz�la�ny�cha�rak�ter�cho�rób�mó�zgu.�Ba�da�nia�pa�to�lo�gicz�ne
wy�ka�zu�ją�na�ogół�zmia�ny�roz�sia�ne,�bez�ty�po�we�go�uszko�dze�-
nia�ja�kiejś�kon�kret�nej�struk�tu�ry.13-15 W mio�klo�niach�po�wo�do�-
wa�nych� przez� nie�do�tle�nie�nie� su�ge�ro�wa�ny� jest� zwią�zek
po�mię�dzy� ob�ni�żo�nym� stę�że�niem� me�ta�bo�li�tów� se�ro�to�ni�ny
i od�po�wie�dzią�na�pre�kur�sor�se�ro�to�ni�ny,�5-hy�drok�sy�tryp�to�fan,
a po�wsta�niem�wy�ła�do�wań�mio�klo�nicz�nych.�Nie�wia�do�mo,�czy
układ�se�ro�to�ni�ner�gicz�ny�od�po�wia�da�za�wszyst�kie�ro�dza�je�mio�-
klo�nii.13,15�Nadak�tyw�ność�ukła�du�se�ro�to�ni�no�we�go�mo�że�po�-
wo�do�wać�mio�klo�nie,�po�dob�nie�jak�nie�któ�re�le�ki�wpły�wa�ją�ce
na�in�ne�ukła�dy�neu�ro�prze�kaź�ni�ko�we.�Jest�wąt�pli�we,�aby�za�bu�-
rze�nia� po�je�dyn�cze�go� ukła�du� neu�ro�prze�kaź�ni�ko�we�go� by�ły�
wy�star�cza�ją�ce�do spo�wo�do�wa�nia�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�W ba�-
da�niach�nad�zwie�rzę�cym�mo�de�lem�mio�klo�nii�ko�ro�wych�ob�ja�-
wy�in�du�ko�wa�ne�są�przez�licz�ne�i roz�la�ne�uszko�dze�nia�ukła�du
ner�wo�we�go.�Pra�wi�dło�wość�mo�de�lu�zwie�rzę�ce�go�w od�nie�sie�-
niu�do ob�ja�wów�u lu�dzi�nie�jest�jed�nak�cał�ko�wi�cie�pew�na.16

Pod�su�mo�wu�jąc:�ist�nie�ją�twar�de�do�wo�dy�na�wy�stę�po�wa�nie
prze�mi�ja�ją�cych� za�bu�rzeń� ak�tyw�no�ści� bio�elek�trycz�nej� ko�ry
mó�zgo�wej,�któ�re�po�prze�dza�ją�ten�typ�mio�klo�nii:�po�wo�do�wa�-
nych�przez�nie�pra�wi�dło�we,�na�głe�i syn�chro�nicz�ne�wy�ła�do�wa�-
nia�neu�ro�nów�pi�ra�mi�do�wych�zwią�za�ne�z roz�la�ną�pa�to�lo�gią
mó�zgo�wą.�Na�tym�eta�pie�wie�dzy�trud�no�jest�przed�sta�wić�bar�-
dziej� szcze�gó�ło�we� i fi�zjo�lo�gicz�ne� wy�ja�śnie�nie.� Mo�że� ono
brzmieć�dość�ogól�nie:�za�bu�rze�nia�ha�mo�wa�nia�neu�ro�nów�ko�-
ro�wych.�Nie�wia�do�mo�jed�nak,�czy�stwier�dze�nie�to�ozna�cza
nie�do�bór�ha�mu�ją�cych�wejść�sy�nap�tycz�nych,�po�bu�dze�nie�z od�-
bi�cia,�zwią�za�ne�z nad�mier�nym�ha�mo�wa�niem,�za�bu�rze�nie�po�-
bu�dli�wo�ści� po�szcze�gól�nych� neu�ro�nów� pi�ra�mi�do�wych� lub
mo�że�po�łą�cze�nie�wszyst�kich�wspo�mnia�nych�me�cha�ni�zmów.
Szcze�gól�nie�waż�ne�jest�okre�śle�nie,�któ�ra�z tych�pa�to�lo�gii�jest
naj�istot�niej�sza�oraz�jak�moż�na�ją�le�czyć.

MIO KLO NIE KO RO WO -POD KO RO WE
Wia�do�mo,�że�nie�któ�re�uogól�nio�ne�za�bu�rze�nia�na�pa�do�we�są

wy�ni�kiem�nie�pra�wi�dło�wych�oscy�la�cji�w ob�rę�bie�obu�stron�nych
po�łą�czeń�po�mię�dzy�ko�rą�a ośrod�ka�mi�pod�ko�ro�wy�mi.17-19 Po�-
ję�cie�„mio�klo�nie�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�we”�od�no�si�się�do za�bu�rzeń
o ta�kim�wła�śnie�i po�dob�nym�pod�ło�żu�fi�zjo�lo�gicz�nym.�De�cy�du�-
ją�cą�ro�lę�w po�wsta�niu�tych�mio�klo�nii�odgrywa�nie�pra�wi�dło�wa
ak�tyw�ność�struk�tur�pod�ko�ro�wych.�Po�mi�mo�istot�ne�go�udzia�łu
ją�der�pod�ko�ro�wych�wy�ła�do�wa�nia�w ob�rę�bie�ko�ry�po�prze�dza�ją
i ini�cju�ją�wy�stą�pie�nie�mio�klo�nii.�Ten�typ�mio�klo�nii�po�ja�wia�się
na�gle�pod�czas�spo�czyn�ku�i mo�że�być�zwią�za�ny�z in�ny�mi�za�bu�-
rze�nia�mi�na�pa�do�wy�mi,�któ�rych�istot�ność�kli�nicz�na�jest�nie�kie�-
dy� więk�sza� niż� sa�mych� mio�klo�nii.� Mio�klo�nie� są� na� ogół
uogól�nio�ne�lub�obu�stron�nie�syn�chro�nicz�ne,�jed�nak�mo�gą�wy�-
stę�po�wać�tak�że�w od�mia�nach�ogni�sko�wych�lub�wie�lo�ogni�sko�-
wych.�Od�mia�ny�te�czę�sto�przy�na�le�żą�do ob�ra�zu�kli�nicz�ne�go
pier�wot�nych�uogól�nio�nych�ze�spo�łów�pa�dacz�ko�wych�z mio�klo�-
nia�mi.�

Pod�sta�wo�wą�ce�chą�fi�zjo�lo�gii�mio�klo�nii�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�-
wych� są� uogól�nio�ne� wy�ła�do�wa�nia� ty�pu� igli�ca� i fa�la� wol�na
w EEG.�Wy�ła�do�wa�nia�w EMG�są�krót�sze�niż�100 ms�i po�zo�sta�-
ją�w związ�ku�cza�so�wym�z igli�ca�mi�w ba�da�niu�EEG.�Uogól�nio�-
ne� wy�ła�do�wa�nia� ty�pu� igli�ca� i fa�la� mo�gą� bez�po�śred�nio
po�prze�dzać�mio�klo�nie�(ik�tal�ne)�lub�po�ja�wiać�się�po�mię�dzy
ni�mi�(in�te�rik�tal�ne).�Ze�spo�ły�pa�dacz�ko�we�prze�bie�ga�ją�ce�z mio�-
klo�nia�mi�moż�na�kla�sy�fi�ko�wać�ze�wzglę�du�na�róż�ne�ro�dza�je
i czę�sto�tli�wo�ści�wy�ła�do�wań.�Igli�ce�o czę�sto�tli�wo�ści�4-6 Hz,
mno�gie�igli�ce�i uogól�nio�ne�wy�ła�do�wa�nia�fal�wol�nych�są�ty�po�-
we�dla�mło�dzień�czej�pa�dacz�ki�mio�klo�nicz�nej.�Wol�ne�ze�spo�ły
igli�ca�-fa�la�o czę�sto�tli�wo�ści�2,5 Hz�w okre�sie�mię�dzy�na�pa�do�-
wym�wy�stę�pu�ją�w prze�bie�gu�ze�spo�łu�Len�no�xa�-Ga�stau�ta,�któ�-
ry� cza�sa�mi� zwią�za�ny� jest� z na�pa�da�mi� mio�klo�nicz�ny�mi.
Na�pa�do�we�mio�klo�nie�mo�gą�po�sia�dać�wyż�sze�czę�sto�tli�wo�ści.
Ze�spo�ły�igli�ca�-fa�la�o czę�sto�tli�wo�ści�3 Hz�obec�ne�są�w trak�cie
na�pa�dów�nie�świa�do�mo�ści�i mo�gą,�ale�nie�mu�szą�być�zwią�za�-
ne�z mio�klo�nia�mi.

Pa�to�lo�gie,� któ�re� pro�wa�dzą� do wy�stą�pie�nia� obu�stron�nej
nadak�tyw�no�ści�po�łą�czeń�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�wych,�do�ty�czą�bło�-
ny�po�je�dyn�czych�neu�ro�nów.�Mu�ta�cje�w ob�rę�bie�ka�na�łów�jo�no�-
wych�lub�bia�łek�od�po�wie�dzial�nych�za�ho�me�osta�zę�jo�no�wą
le�żą�u pod�ło�ża�wie�lu�mio�klo�nicz�nych�ze�spo�łów�pa�dacz�ko�-
wych.20-22

MIO KLO NIE POD KO RO WO -NAD SEG MEN TAL NE 
Kli�nicz�na�i neu�ro�fi�zjo�lo�gicz�na�cha�rak�te�ry�sty�ka�mio�klo�nii

pod�ko�ro�wych�jest�bar�dziej�zło�żo�na�niż�mio�klo�nii�ko�ro�wych
i ko�ro�wo�-pod�ko�ro�wych.�W tej�gru�pie�za�bu�rzeń�na�pa�do�wych
bra�ku�je�do�wo�dów�na�nie�pra�wi�dło�wą�we�wnętrz�ną�po�bu�dli�-
wość�ko�ry�(np.�przej�ścio�we�za�bu�rze�nia�w za�pi�sie�EEG,�ko�ro�we
po�ten�cja�ły�wy�wo�ła�ne�o zwięk�szo�nej�am�pli�tu�dzie,�od�ru�cho�wy
cha�rak�ter�wy�ła�do�wań�w EMG�itp.),�któ�rą�moż�na�by�ło�by�uza�-
sad�nić�wy�stę�po�wa�nie�mio�klo�nii.�Czas�trwa�nia�mio�klo�nii�w ba�-
da�niu�EMG�jest�bar�dzo�zmien�ny�i wy�no�si�25-300 ms.�Za�leż�ność
cza�so�wa�po�mię�dzy�ak�ty�wa�cją�mię�śni�ago�ni�stycz�nych�a an�ta�go�-
ni�stycz�nych�za�le�ży�od pod�ty�pu�mio�klo�nii�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�-
men�tal�nych.�Lo�ka�li�za�cja�źró�dła�nie�pra�wi�dło�wych�wy�ła�do�wań
mo�że�się�gać�od ją�der�pod�sta�wy�do rdze�nia�krę�go�we�go.�W każ�-
dym�wy�pad�ku�jed�nak�źró�dło�wy�ła�do�wań�wy�wie�ra�wpływ�ak�ty�-
wu�ją�cy� na� seg�men�ty� mię�śnio�we� zlo�ka�li�zo�wa�ne� w du�żej
od�le�gło�ści� (lo�ka�li�za�cja� nad�seg�men�tal�na).� Za�kwa�li�fi�ko�wa�nie
okre�ślo�nych�mio�klo�nii�do gru�py�za�bu�rzeń�pod�ko�ro�wych�opie�-
ra�się�głów�nie�na�bra�ku�da�nych�co�do wy�stę�po�wa�nia�nie�pra�wi�-
dło�wej� po�bu�dli�wo�ści� ko�ry,� ani�że�li� na� in�nych,� bar�dziej
bez�po�śred�nich�do�wo�dach.�Ist�nie�ją�dwie�głów�ne�gru�py�mio�-
klo�nii�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�men�tal�nych:�1) wro�dzo�ne�mio�klo�-
nie�sa�mo�ist�ne�(ze�spół�mio�klo�nia�-dys�to�nia)�oraz�2) mio�klo�nie
po�wo�do�wa�ne�przez�jed�no�cze�sną�do�gło�wo�wą�i do�ogo�no�wą�ak�-
ty�wa�cję�mię�śni�osio�wych�wy�wo�dzą�cą�się�z okre�ślo�ne�go�źró�dła.
Tu�taj�wy�róż�nia�my�mio�klo�nie�od�ru�cho�we�siat�ko�wa�te,�pro�prio�-
spi�nal�ne�i pod�ko�ro�we.�

Wro�dzo�ne�mio�klo�nie�sa�mo�ist�ne�cha�rak�te�ry�zu�ją�się�au�to�so�-
mal�nym�i do�mi�nu�ją�cym�ty�pem�dzie�dzi�cze�nia.�Głów�ne�ob�ja�-
wy� do�ty�czą� koń�czyn� gór�nych,� gło�wy� i szyi,� na�si�la�jąc� się
wy�raź�nie�pod�czas� ru�chu.�Po�czą�tek�do�le�gli�wo�ści�na�stę�pu�je
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przed�20 ro�kiem�ży�cia,�prze�bieg�jest�ła�god�ny,�bra�ku�je�in�nych
cięż�kich�ob�ja�wów�neu�ro�lo�gicz�nych,�a wy�nik�ba�da�nia�EEG�jest
pra�wi�dło�wy.�Czę�sto�spo�ty�ka�ne�jest�zmniej�sze�nie�się�ob�ja�wów
po�spo�ży�ciu�al�ko�ho�lu.�W tych�przy�pad�kach,�któ�re�okre�śla�ne
są�ja�ko�ze�spół�mio�klo�nia�-dys�to�nia,�dys�to�nia�ma�lo�ka�li�za�cję�po�-
dob�ną�do za�bu�rzeń�mio�klo�nicz�nych.�Naj�częst�szą�ge�ne�tycz�ną
przy�czy�ną�cho�ro�by�są�mu�ta�cje�ε-sar�ko�gli�ka�nu,�ale�w czę�ści
przy�pad�ków�z do�dat�nim�wy�wia�dem�ro�dzin�nym�pod�ło�że�ge�ne�-
tycz�ne�po�zo�sta�je�nie�zna�ne.�Ro�ze�i wsp.23 do�ko�na�li�kli�nicz�no�-
-elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nej�cha�rak�te�ry�sty�ki�pa�cjen�tów�z mu�ta�cja�mi
w ob�rę�bie� ge�nu� dla� ε-sar�ko�gli�ka�nu.� W przy�pad�kach� tych�
śred�ni�czas�trwa�nia�wy�ła�do�wań�w ba�da�niu�EMG�wy�no�sił�95 ms
(za�kres�25-256 ms).�Au�to�rzy�nie�stwier�dzi�li�cech�nad�po�bu�dli�-
wo�ści�ko�ro�wej�–�nie�wy�stę�po�wa�ły�po�ten�cja�ły�ko�ro�we�ko�re�lu�-
ją�ce�w cza�sie�z wy�ła�do�wa�nia�mi�mio�klo�nicz�ny�mi.�ε-sa�kro�gli�kan
obec�ny�jest�w naj�więk�szych�ilo�ściach�w ob�sza�rach�pod�ko�ro�-
wych,�ale�je�go�funk�cja�po�zo�sta�je�nie�zna�na.24 U my�szy�po�zba�-
wio�nych�ge�nu�dla� sar�ko�gli�ka�nu�wy�stę�pu�ją�mio�klo�nie�oraz
za�bu�rze�nia� pod�ko�ro�wych� ukła�dów� neu�ro�prze�kaź�ni�ków�
mo�no�ami�ner�gicz�nych.25 Jest� moż�li�we,� że� skut�kiem� tych�
de�fek�tów� jest� prze�ka�zy�wa�nie� nie�pra�wi�dło�wych� po�bu�dzeń
do ob�sza�rów�ko�ry�ru�cho�wej�za�po�śred�nic�twem�wzgó�rza,�co
skut�ku�je�mio�klo�nia�mi�i dys�to�nią.�

Mio�klo�nie�po�wo�do�wa�ne�przez�jed�no�cze�sną�do�gło�wo�wą
i do�ogo�no�wą�ak�ty�wa�cję�seg�men�tów�mię�śnio�wych�wzdłuż�osi
ner�wo�wej� wy�stę�pu�ją� pod� po�sta�cią� zry�wań� mię�śnio�wych,�
któ�re�mo�gą�mieć�cha�rak�ter�uogól�nio�ny�lub�obu�stron�ny�i roz�-
sia�ny.�Czę�sto�mio�klo�nie�te�są�od�ru�cho�we.�Czas�trwa�nia�wy�ła�-
do�wań� w za�pi�sie� EMG� mo�że� wy�no�sić� od 25� do 300 ms.
Mię�śnie�w tym�sa�mym�seg�men�cie�wy�ka�zu�ją�prak�tycz�nie�syn�-
chro�nicz�ną�ak�ty�wa�cję.�War�to�zwró�cić�uwa�gę,�że�jed�no�cze�sna
do�gło�wo�wa�i do�ogo�no�wa�ak�ty�wa�cja�seg�men�tów�mię�śnio�wych
jest�ty�po�wym�zna�le�zi�skiem�w po�li�gra�ficz�nym�ba�da�niu�EMG
z za�sto�so�wa�niem�elek�trod�po�wierzch�nio�wych.�Roz�prze�strze�-
nia�nie�się�po�bu�dzeń�do�gło�wo�wo�i do�ogo�no�wo�za�cho�dzi�dro�-
ga�mi�po�li�sy�nap�tycz�ny�mi�–�wol�niej�niż�za�po�śred�nic�twem�dróg
ko�ro�wo�-rdze�nio�wych,�jak�w�wy�pad�ku�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�
Je�śli�obec�ne�są�zmia�ny�w EEG,�re�je�stru�je�się�je�już�po�wy�stą�-
pie�niu�pierw�szych�po�bu�dzeń�w mię�śniach�i nie�są�one�za�leż�-
ne�cza�so�wo�od�ak�tyw�no�ści�wi�docz�nej�w EMG.�Przy�kła�dem
mo�gą�być�od�ru�cho�we�mio�klo�nie�siat�ko�wa�te.26 Źró�dłem�mio�-
klo�nii�w tym�wy�pad�ku�jest�twór�siat�ko�wa�ty�dol�nej�czę�ści�pnia�
mó�zgu.�Ukła�dy�ru�cho�we�pnia�mó�zgu�bio�rą�udział�w kon�tro�li
ru�chów�mię�śni�osio�wych�i dy�stal�nych�i są�ści�śle�po�łą�czo�ne
z ją�dra�mi�pod�ko�ro�wy�mi.�Mio�klo�nie�pnio�we�ma�ją�cha�rak�ter
uogól�nio�ny,� osio�wy� i za�leż�ny� od bodź�ców� czu�cio�wych.�
Na�si�lo�ne� zry�wa�nia� mię�śnio�we� w prze�bie�gu� hi�per�ek�plek�sji�
po�sia�da�ją� po�dob�ne� pod�ło�że� pa�to�fi�zjo�lo�gicz�ne,� ale� bez�
wąt�pie�nia� źró�dłem� ich� są� od�mien�ne� ob�wo�dy� neu�ro�nal�ne
w ob�rę�bie�dol�nej�czę�ści�pnia�mó�zgu.27 Zna�ną�przy�czy�ną�hi�-
per�ek�plek�sji� są� mu�ta�cje� ge�nu� re�cep�to�ra� dla� gli�cy�ny� lub�
kwa�su�gam�ma�-ami�no�ma�sło�we�go.�Ośrod�ki�mio�klo�nii�pro�prio�-
spi�nal�nych� opi�sa�nych� przez� Brow�na� i wsp.28 znaj�du�ją� się
w szyj�nym�lub�pier�sio�wym�od�cin�ku�rdze�nia�krę�go�we�go.�Jest
moż�li�we,�że�jed�no�cze�sna�ak�ty�wa�cja�w kie�run�ku�do�gło�wo�wym
i do�ogo�no�wym�mo�że�za�cho�dzić�za�po�śred�nic�twem�dróg�pro�-

prio�spi�nal�nych.�Zry�wa�nia�mię�śnio�we�wy�stę�pu�ją�pod�po�sta�cią
zgięć�lub�wy�pro�stów�tu�ło�wia�i czę�sto�wy�wo�ły�wa�ne�są�przez
bodź�ce�do�ty�ko�we.�Ogni�sko�we�zmia�ny�struk�tu�ral�ne�o róż�nym
cha�rak�te�rze,�zlo�ka�li�zo�wa�ne�w rdze�niu,�mo�gą�sta�no�wić�ośro�-
dek�mio�klo�nii�pro�prio�spi�nal�nych.�Do�kład�ne�miej�sce�po�wsta�-
wa�nia� pod�ko�ro�wych� mio�klo�nii� od�ru�cho�wych� nie� zo�sta�ło
opi�sa�ne,�wy�da�je�się,�że�jest�zlo�ka�li�zo�wa�ne�gdzieś�po�mię�dzy
śród�mó�zgo�wiem�a wzgó�rzem.29 Dla�te�go�ak�ty�wa�cja�ko�lej�nych
grup�mię�śni�ma�cha�rak�ter�zstę�pu�ją�cy.�

MIO KLO NIE SEG MEN TAL NE
Ge�ne�ra�tor�mio�klo�nii�seg�men�tal�nych�znaj�du�je�się�w okre�-

ślo�nym�seg�men�cie�lub�kil�ku�są�sia�du�ją�cych�seg�men�tach�pnia
mó�zgu�lub�rdze�nia�krę�go�we�go.�Efek�tem�je�go�ak�ty�wa�cji�są�ru�-
chy�mi�mo�wol�ne�po�wo�do�wa�ne�skur�cza�mi�mię�śni�okre�ślo�ne�go
seg�men�tu�lub�seg�men�tów�są�sia�du�ją�cych.�Naj�częst�szym�ty�pem
mio�klo�nii�seg�men�tal�nych�są�mio�klo�nie�pod�nie�bie�nia.�Struk�-
tu�ral�ne�pod�ło�że�mio�klo�nii�mo�że�być�róż�ne�–�naj�czę�ściej�są�to
zmia�ny�o cha�rak�te�rze�na�czy�nio�wym,�no�wo�two�ro�wym,�ura�zo�-
wym�i in�fek�cyj�nym.�Czę�sto�sta�wia�ne�jest�roz�po�zna�nie�seg�-
men�tal�nych� mio�klo�nii� sa�mo�ist�nych� lub� idio�pa�tycz�nych.
Mio�klo�nie�wy�stę�pu�ją�pod�po�sta�cią�prze�trwa�łej�ryt�micz�nej�ak�-
ty�wa�cji�mię�śni�zwią�za�nych�z da�nym�seg�men�tem�pnia�mó�zgu
lub�rdze�nia�krę�go�we�go.�Ten�typ�mio�klo�nii�nie�wy�ka�zu�je�związ�-
ku�ze�sta�nem�świa�do�mo�ści,�ak�tyw�no�ścią�ru�cho�wą�lub�bodź�ca�-
mi� do�ty�ko�wy�mi.� Oczy�wi�ście� zda�rza�ją� się� tak�że� wy�jąt�ki.
W ta�kich�przy�pad�kach�oscy�la�cyj�ne�ru�chy�wy�stę�pu�ją�w se�riach,
a ich�dłu�gość�i za�kres�mogą�być�mo�du�lo�wa�ne�przez�ru�chy�ce�-
lo�we�i sty�mu�la�cję�czu�cio�wą.�

Ba�da�nie�EMG�wy�ka�zu�je�zwy�kle�syn�chro�nicz�ną�ak�ty�wa�cję
mię�śni.�Ty�po�wa�czę�sto�tli�wość�wy�ła�do�wań�wy�no�si�od 0,5 Hz
do� 3 Hz,� a czas� trwa�nia� wa�ha� się� po�mię�dzy� 50� a 500 ms.�
Wy�ni�ki�ba�da�nia�EEG�oraz�so�ma�to�sen�so�rycz�nych�po�ten�cja�łów
wy�wo�ła�nych�są�pra�wi�dło�we.�U nie�któ�rych�cho�rych�z mio�klo�-
nia�mi� pod�nie�bien�ny�mi� nie�pra�wi�dło�wo�ści� znaj�do�wa�ne� są
w ba�da�niu�słu�cho�wych�po�ten�cja�łów�wy�wo�ła�nych�pnia�mó�zgu
(bra�in�stem�au�di�to�ry�evo�ked�po�ten�tials,�BA�EP).30 Przy�czy�ną
nie�spe�cy�ficz�nych�zmian�w BA�EP�są�praw�do�po�dob�nie�uszko�-
dze�nia�te�go�sa�me�go�ty�pu,�ale�w nie�co�od�mien�nej�lo�ka�li�za�cji
niż�w wy�pad�ku�mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych.�W rdze�nio�wych
mio�klo�niach�seg�men�tal�nych�ba�da�nie�sty�mu�la�cji�włó�kien�ner�-
wo�wych�in�du�ku�je�wy�ła�do�wa�nia�w ba�da�niu�EMG�w ob�rę�bie�za�-
ję�tych� mię�śni� z la�ten�cją� oko�ło� 40 ms.� Nie� jest� to� jed�nak
ty�po�wa�war�tość�i mo�że�się�zmie�niać�w za�leż�no�ści�od przy�pad�-
ku.�Przy�czy�ną�te�go�ty�pu�wy�ła�do�wań�mo�że�być�od�ru�cho�wa
nad�po�bu�dli�wość�dróg�po�li�sy�nap�tycz�nych�od�po�wie�dzial�nych
za�po�wsta�wa�nie�mio�klo�nii.31,32 Nie�zna�ny�jest�ro�dzaj�uszko�-
dze�nia�ob�wo�du�neu�ro�nal�ne�go�od�po�wie�dzial�ny�za�po�wsta�wa�-
nie�mio�klo�nii� seg�men�tal�nych.�Wia�do�mo,� że�gdy�do�cho�dzi
do czę�ścio�we�go� uszko�dze�nia� lub� de�ner�wa�cji� isto�ty� sza�rej
rdze�nia,�po�zo�sta�łe�neu�ro�ny�nie�pra�wi�dło�wo�ge�ne�ru�ją�po�ten�-
cja�ły�czyn�no�ścio�we.33 Na�ogół�są�to�ryt�micz�ne�lub�nie�re�gu�lar�-
ne� se�rie� po�ten�cja�łów� czyn�no�ścio�wych.� Jest� moż�li�we,� że
nie�pra�wi�dło�we�po�bu�dze�nia�do�cie�ra�ją�do grup�mo�to�neu�ro�-
nów�al�fa,�co�pro�wa�dzi�do wy�stą�pie�nia�mio�klo�nii�seg�men�tal�-
nych.34 Ba�da�nia� mio�klo�nii� pod�nie�bien�nych� wska�zu�ją,� że
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Na�podstawie�da�nych�far�ma�ko�lo�gicz�nych,�pa�to�lo�gicz�nych
oraz� ba�dań� nad� zwie�rzę�cy�mi� mo�de�la�mi� po�dej�mo�wa�ne� są�
pró�by�iden�ty�fi�ka�cji�ob�wo�du�neu�ro�nal�ne�go,�któ�ry�od�po�wia�-
dał�by�za�po�wsta�wa�nie�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�Głów�ną�przy�czy�-
ną�tak�sze�ro�ko�zróż�ni�co�wa�nej�etio�lo�gii�ko�ro�wych�mio�klo�nii
jest�roz�la�ny�cha�rak�ter�cho�rób�mó�zgu.�Ba�da�nia�pa�to�lo�gicz�ne
wy�ka�zu�ją�na�ogół�zmia�ny�roz�sia�ne,�bez�ty�po�we�go�uszko�dze�-
nia�ja�kiejś�kon�kret�nej�struk�tu�ry.13-15 W mio�klo�niach�po�wo�do�-
wa�nych� przez� nie�do�tle�nie�nie� su�ge�ro�wa�ny� jest� zwią�zek
po�mię�dzy� ob�ni�żo�nym� stę�że�niem� me�ta�bo�li�tów� se�ro�to�ni�ny
i od�po�wie�dzią�na�pre�kur�sor�se�ro�to�ni�ny,�5-hy�drok�sy�tryp�to�fan,
a po�wsta�niem�wy�ła�do�wań�mio�klo�nicz�nych.�Nie�wia�do�mo,�czy
układ�se�ro�to�ni�ner�gicz�ny�od�po�wia�da�za�wszyst�kie�ro�dza�je�mio�-
klo�nii.13,15�Nadak�tyw�ność�ukła�du�se�ro�to�ni�no�we�go�mo�że�po�-
wo�do�wać�mio�klo�nie,�po�dob�nie�jak�nie�któ�re�le�ki�wpły�wa�ją�ce
na�in�ne�ukła�dy�neu�ro�prze�kaź�ni�ko�we.�Jest�wąt�pli�we,�aby�za�bu�-
rze�nia� po�je�dyn�cze�go� ukła�du� neu�ro�prze�kaź�ni�ko�we�go� by�ły�
wy�star�cza�ją�ce�do spo�wo�do�wa�nia�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�W ba�-
da�niach�nad�zwie�rzę�cym�mo�de�lem�mio�klo�nii�ko�ro�wych�ob�ja�-
wy�in�du�ko�wa�ne�są�przez�licz�ne�i roz�la�ne�uszko�dze�nia�ukła�du
ner�wo�we�go.�Pra�wi�dło�wość�mo�de�lu�zwie�rzę�ce�go�w od�nie�sie�-
niu�do ob�ja�wów�u lu�dzi�nie�jest�jed�nak�cał�ko�wi�cie�pew�na.16

Pod�su�mo�wu�jąc:�ist�nie�ją�twar�de�do�wo�dy�na�wy�stę�po�wa�nie
prze�mi�ja�ją�cych� za�bu�rzeń� ak�tyw�no�ści� bio�elek�trycz�nej� ko�ry
mó�zgo�wej,�któ�re�po�prze�dza�ją�ten�typ�mio�klo�nii:�po�wo�do�wa�-
nych�przez�nie�pra�wi�dło�we,�na�głe�i syn�chro�nicz�ne�wy�ła�do�wa�-
nia�neu�ro�nów�pi�ra�mi�do�wych�zwią�za�ne�z roz�la�ną�pa�to�lo�gią
mó�zgo�wą.�Na�tym�eta�pie�wie�dzy�trud�no�jest�przed�sta�wić�bar�-
dziej� szcze�gó�ło�we� i fi�zjo�lo�gicz�ne� wy�ja�śnie�nie.� Mo�że� ono
brzmieć�dość�ogól�nie:�za�bu�rze�nia�ha�mo�wa�nia�neu�ro�nów�ko�-
ro�wych.�Nie�wia�do�mo�jed�nak,�czy�stwier�dze�nie�to�ozna�cza
nie�do�bór�ha�mu�ją�cych�wejść�sy�nap�tycz�nych,�po�bu�dze�nie�z od�-
bi�cia,�zwią�za�ne�z nad�mier�nym�ha�mo�wa�niem,�za�bu�rze�nie�po�-
bu�dli�wo�ści� po�szcze�gól�nych� neu�ro�nów� pi�ra�mi�do�wych� lub
mo�że�po�łą�cze�nie�wszyst�kich�wspo�mnia�nych�me�cha�ni�zmów.
Szcze�gól�nie�waż�ne�jest�okre�śle�nie,�któ�ra�z tych�pa�to�lo�gii�jest
naj�istot�niej�sza�oraz�jak�moż�na�ją�le�czyć.

MIO KLO NIE KO RO WO -POD KO RO WE
Wia�do�mo,�że�nie�któ�re�uogól�nio�ne�za�bu�rze�nia�na�pa�do�we�są

wy�ni�kiem�nie�pra�wi�dło�wych�oscy�la�cji�w ob�rę�bie�obu�stron�nych
po�łą�czeń�po�mię�dzy�ko�rą�a ośrod�ka�mi�pod�ko�ro�wy�mi.17-19 Po�-
ję�cie�„mio�klo�nie�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�we”�od�no�si�się�do za�bu�rzeń
o ta�kim�wła�śnie�i po�dob�nym�pod�ło�żu�fi�zjo�lo�gicz�nym.�De�cy�du�-
ją�cą�ro�lę�w po�wsta�niu�tych�mio�klo�nii�odgrywa�nie�pra�wi�dło�wa
ak�tyw�ność�struk�tur�pod�ko�ro�wych.�Po�mi�mo�istot�ne�go�udzia�łu
ją�der�pod�ko�ro�wych�wy�ła�do�wa�nia�w ob�rę�bie�ko�ry�po�prze�dza�ją
i ini�cju�ją�wy�stą�pie�nie�mio�klo�nii.�Ten�typ�mio�klo�nii�po�ja�wia�się
na�gle�pod�czas�spo�czyn�ku�i mo�że�być�zwią�za�ny�z in�ny�mi�za�bu�-
rze�nia�mi�na�pa�do�wy�mi,�któ�rych�istot�ność�kli�nicz�na�jest�nie�kie�-
dy� więk�sza� niż� sa�mych� mio�klo�nii.� Mio�klo�nie� są� na� ogół
uogól�nio�ne�lub�obu�stron�nie�syn�chro�nicz�ne,�jed�nak�mo�gą�wy�-
stę�po�wać�tak�że�w od�mia�nach�ogni�sko�wych�lub�wie�lo�ogni�sko�-
wych.�Od�mia�ny�te�czę�sto�przy�na�le�żą�do ob�ra�zu�kli�nicz�ne�go
pier�wot�nych�uogól�nio�nych�ze�spo�łów�pa�dacz�ko�wych�z mio�klo�-
nia�mi.�

Pod�sta�wo�wą�ce�chą�fi�zjo�lo�gii�mio�klo�nii�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�-
wych� są� uogól�nio�ne� wy�ła�do�wa�nia� ty�pu� igli�ca� i fa�la� wol�na
w EEG.�Wy�ła�do�wa�nia�w EMG�są�krót�sze�niż�100 ms�i po�zo�sta�-
ją�w związ�ku�cza�so�wym�z igli�ca�mi�w ba�da�niu�EEG.�Uogól�nio�-
ne� wy�ła�do�wa�nia� ty�pu� igli�ca� i fa�la� mo�gą� bez�po�śred�nio
po�prze�dzać�mio�klo�nie�(ik�tal�ne)�lub�po�ja�wiać�się�po�mię�dzy
ni�mi�(in�te�rik�tal�ne).�Ze�spo�ły�pa�dacz�ko�we�prze�bie�ga�ją�ce�z mio�-
klo�nia�mi�moż�na�kla�sy�fi�ko�wać�ze�wzglę�du�na�róż�ne�ro�dza�je
i czę�sto�tli�wo�ści�wy�ła�do�wań.�Igli�ce�o czę�sto�tli�wo�ści�4-6 Hz,
mno�gie�igli�ce�i uogól�nio�ne�wy�ła�do�wa�nia�fal�wol�nych�są�ty�po�-
we�dla�mło�dzień�czej�pa�dacz�ki�mio�klo�nicz�nej.�Wol�ne�ze�spo�ły
igli�ca�-fa�la�o czę�sto�tli�wo�ści�2,5 Hz�w okre�sie�mię�dzy�na�pa�do�-
wym�wy�stę�pu�ją�w prze�bie�gu�ze�spo�łu�Len�no�xa�-Ga�stau�ta,�któ�-
ry� cza�sa�mi� zwią�za�ny� jest� z na�pa�da�mi� mio�klo�nicz�ny�mi.
Na�pa�do�we�mio�klo�nie�mo�gą�po�sia�dać�wyż�sze�czę�sto�tli�wo�ści.
Ze�spo�ły�igli�ca�-fa�la�o czę�sto�tli�wo�ści�3 Hz�obec�ne�są�w trak�cie
na�pa�dów�nie�świa�do�mo�ści�i mo�gą,�ale�nie�mu�szą�być�zwią�za�-
ne�z mio�klo�nia�mi.

Pa�to�lo�gie,� któ�re� pro�wa�dzą� do wy�stą�pie�nia� obu�stron�nej
nadak�tyw�no�ści�po�łą�czeń�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�wych,�do�ty�czą�bło�-
ny�po�je�dyn�czych�neu�ro�nów.�Mu�ta�cje�w ob�rę�bie�ka�na�łów�jo�no�-
wych�lub�bia�łek�od�po�wie�dzial�nych�za�ho�me�osta�zę�jo�no�wą
le�żą�u pod�ło�ża�wie�lu�mio�klo�nicz�nych�ze�spo�łów�pa�dacz�ko�-
wych.20-22

MIO KLO NIE POD KO RO WO -NAD SEG MEN TAL NE 
Kli�nicz�na�i neu�ro�fi�zjo�lo�gicz�na�cha�rak�te�ry�sty�ka�mio�klo�nii

pod�ko�ro�wych�jest�bar�dziej�zło�żo�na�niż�mio�klo�nii�ko�ro�wych
i ko�ro�wo�-pod�ko�ro�wych.�W tej�gru�pie�za�bu�rzeń�na�pa�do�wych
bra�ku�je�do�wo�dów�na�nie�pra�wi�dło�wą�we�wnętrz�ną�po�bu�dli�-
wość�ko�ry�(np.�przej�ścio�we�za�bu�rze�nia�w za�pi�sie�EEG,�ko�ro�we
po�ten�cja�ły�wy�wo�ła�ne�o zwięk�szo�nej�am�pli�tu�dzie,�od�ru�cho�wy
cha�rak�ter�wy�ła�do�wań�w EMG�itp.),�któ�rą�moż�na�by�ło�by�uza�-
sad�nić�wy�stę�po�wa�nie�mio�klo�nii.�Czas�trwa�nia�mio�klo�nii�w ba�-
da�niu�EMG�jest�bar�dzo�zmien�ny�i wy�no�si�25-300 ms.�Za�leż�ność
cza�so�wa�po�mię�dzy�ak�ty�wa�cją�mię�śni�ago�ni�stycz�nych�a an�ta�go�-
ni�stycz�nych�za�le�ży�od pod�ty�pu�mio�klo�nii�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�-
men�tal�nych.�Lo�ka�li�za�cja�źró�dła�nie�pra�wi�dło�wych�wy�ła�do�wań
mo�że�się�gać�od ją�der�pod�sta�wy�do rdze�nia�krę�go�we�go.�W każ�-
dym�wy�pad�ku�jed�nak�źró�dło�wy�ła�do�wań�wy�wie�ra�wpływ�ak�ty�-
wu�ją�cy� na� seg�men�ty� mię�śnio�we� zlo�ka�li�zo�wa�ne� w du�żej
od�le�gło�ści� (lo�ka�li�za�cja� nad�seg�men�tal�na).� Za�kwa�li�fi�ko�wa�nie
okre�ślo�nych�mio�klo�nii�do gru�py�za�bu�rzeń�pod�ko�ro�wych�opie�-
ra�się�głów�nie�na�bra�ku�da�nych�co�do wy�stę�po�wa�nia�nie�pra�wi�-
dło�wej� po�bu�dli�wo�ści� ko�ry,� ani�że�li� na� in�nych,� bar�dziej
bez�po�śred�nich�do�wo�dach.�Ist�nie�ją�dwie�głów�ne�gru�py�mio�-
klo�nii�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�men�tal�nych:�1) wro�dzo�ne�mio�klo�-
nie�sa�mo�ist�ne�(ze�spół�mio�klo�nia�-dys�to�nia)�oraz�2) mio�klo�nie
po�wo�do�wa�ne�przez�jed�no�cze�sną�do�gło�wo�wą�i do�ogo�no�wą�ak�-
ty�wa�cję�mię�śni�osio�wych�wy�wo�dzą�cą�się�z okre�ślo�ne�go�źró�dła.
Tu�taj�wy�róż�nia�my�mio�klo�nie�od�ru�cho�we�siat�ko�wa�te,�pro�prio�-
spi�nal�ne�i pod�ko�ro�we.�

Wro�dzo�ne�mio�klo�nie�sa�mo�ist�ne�cha�rak�te�ry�zu�ją�się�au�to�so�-
mal�nym�i do�mi�nu�ją�cym�ty�pem�dzie�dzi�cze�nia.�Głów�ne�ob�ja�-
wy� do�ty�czą� koń�czyn� gór�nych,� gło�wy� i szyi,� na�si�la�jąc� się
wy�raź�nie�pod�czas� ru�chu.�Po�czą�tek�do�le�gli�wo�ści�na�stę�pu�je
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przed�20 ro�kiem�ży�cia,�prze�bieg�jest�ła�god�ny,�bra�ku�je�in�nych
cięż�kich�ob�ja�wów�neu�ro�lo�gicz�nych,�a wy�nik�ba�da�nia�EEG�jest
pra�wi�dło�wy.�Czę�sto�spo�ty�ka�ne�jest�zmniej�sze�nie�się�ob�ja�wów
po�spo�ży�ciu�al�ko�ho�lu.�W tych�przy�pad�kach,�któ�re�okre�śla�ne
są�ja�ko�ze�spół�mio�klo�nia�-dys�to�nia,�dys�to�nia�ma�lo�ka�li�za�cję�po�-
dob�ną�do za�bu�rzeń�mio�klo�nicz�nych.�Naj�częst�szą�ge�ne�tycz�ną
przy�czy�ną�cho�ro�by�są�mu�ta�cje�ε-sar�ko�gli�ka�nu,�ale�w czę�ści
przy�pad�ków�z do�dat�nim�wy�wia�dem�ro�dzin�nym�pod�ło�że�ge�ne�-
tycz�ne�po�zo�sta�je�nie�zna�ne.�Ro�ze�i wsp.23 do�ko�na�li�kli�nicz�no�-
-elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nej�cha�rak�te�ry�sty�ki�pa�cjen�tów�z mu�ta�cja�mi
w ob�rę�bie� ge�nu� dla� ε-sar�ko�gli�ka�nu.� W przy�pad�kach� tych�
śred�ni�czas�trwa�nia�wy�ła�do�wań�w ba�da�niu�EMG�wy�no�sił�95 ms
(za�kres�25-256 ms).�Au�to�rzy�nie�stwier�dzi�li�cech�nad�po�bu�dli�-
wo�ści�ko�ro�wej�–�nie�wy�stę�po�wa�ły�po�ten�cja�ły�ko�ro�we�ko�re�lu�-
ją�ce�w cza�sie�z wy�ła�do�wa�nia�mi�mio�klo�nicz�ny�mi.�ε-sa�kro�gli�kan
obec�ny�jest�w naj�więk�szych�ilo�ściach�w ob�sza�rach�pod�ko�ro�-
wych,�ale�je�go�funk�cja�po�zo�sta�je�nie�zna�na.24 U my�szy�po�zba�-
wio�nych�ge�nu�dla� sar�ko�gli�ka�nu�wy�stę�pu�ją�mio�klo�nie�oraz
za�bu�rze�nia� pod�ko�ro�wych� ukła�dów� neu�ro�prze�kaź�ni�ków�
mo�no�ami�ner�gicz�nych.25 Jest� moż�li�we,� że� skut�kiem� tych�
de�fek�tów� jest� prze�ka�zy�wa�nie� nie�pra�wi�dło�wych� po�bu�dzeń
do ob�sza�rów�ko�ry�ru�cho�wej�za�po�śred�nic�twem�wzgó�rza,�co
skut�ku�je�mio�klo�nia�mi�i dys�to�nią.�

Mio�klo�nie�po�wo�do�wa�ne�przez�jed�no�cze�sną�do�gło�wo�wą
i do�ogo�no�wą�ak�ty�wa�cję�seg�men�tów�mię�śnio�wych�wzdłuż�osi
ner�wo�wej� wy�stę�pu�ją� pod� po�sta�cią� zry�wań� mię�śnio�wych,�
któ�re�mo�gą�mieć�cha�rak�ter�uogól�nio�ny�lub�obu�stron�ny�i roz�-
sia�ny.�Czę�sto�mio�klo�nie�te�są�od�ru�cho�we.�Czas�trwa�nia�wy�ła�-
do�wań� w za�pi�sie� EMG� mo�że� wy�no�sić� od 25� do 300 ms.
Mię�śnie�w tym�sa�mym�seg�men�cie�wy�ka�zu�ją�prak�tycz�nie�syn�-
chro�nicz�ną�ak�ty�wa�cję.�War�to�zwró�cić�uwa�gę,�że�jed�no�cze�sna
do�gło�wo�wa�i do�ogo�no�wa�ak�ty�wa�cja�seg�men�tów�mię�śnio�wych
jest�ty�po�wym�zna�le�zi�skiem�w po�li�gra�ficz�nym�ba�da�niu�EMG
z za�sto�so�wa�niem�elek�trod�po�wierzch�nio�wych.�Roz�prze�strze�-
nia�nie�się�po�bu�dzeń�do�gło�wo�wo�i do�ogo�no�wo�za�cho�dzi�dro�-
ga�mi�po�li�sy�nap�tycz�ny�mi�–�wol�niej�niż�za�po�śred�nic�twem�dróg
ko�ro�wo�-rdze�nio�wych,�jak�w�wy�pad�ku�mio�klo�nii�ko�ro�wych.�
Je�śli�obec�ne�są�zmia�ny�w EEG,�re�je�stru�je�się�je�już�po�wy�stą�-
pie�niu�pierw�szych�po�bu�dzeń�w mię�śniach�i nie�są�one�za�leż�-
ne�cza�so�wo�od�ak�tyw�no�ści�wi�docz�nej�w EMG.�Przy�kła�dem
mo�gą�być�od�ru�cho�we�mio�klo�nie�siat�ko�wa�te.26 Źró�dłem�mio�-
klo�nii�w tym�wy�pad�ku�jest�twór�siat�ko�wa�ty�dol�nej�czę�ści�pnia�
mó�zgu.�Ukła�dy�ru�cho�we�pnia�mó�zgu�bio�rą�udział�w kon�tro�li
ru�chów�mię�śni�osio�wych�i dy�stal�nych�i są�ści�śle�po�łą�czo�ne
z ją�dra�mi�pod�ko�ro�wy�mi.�Mio�klo�nie�pnio�we�ma�ją�cha�rak�ter
uogól�nio�ny,� osio�wy� i za�leż�ny� od bodź�ców� czu�cio�wych.�
Na�si�lo�ne� zry�wa�nia� mię�śnio�we� w prze�bie�gu� hi�per�ek�plek�sji�
po�sia�da�ją� po�dob�ne� pod�ło�że� pa�to�fi�zjo�lo�gicz�ne,� ale� bez�
wąt�pie�nia� źró�dłem� ich� są� od�mien�ne� ob�wo�dy� neu�ro�nal�ne
w ob�rę�bie�dol�nej�czę�ści�pnia�mó�zgu.27 Zna�ną�przy�czy�ną�hi�-
per�ek�plek�sji� są� mu�ta�cje� ge�nu� re�cep�to�ra� dla� gli�cy�ny� lub�
kwa�su�gam�ma�-ami�no�ma�sło�we�go.�Ośrod�ki�mio�klo�nii�pro�prio�-
spi�nal�nych� opi�sa�nych� przez� Brow�na� i wsp.28 znaj�du�ją� się
w szyj�nym�lub�pier�sio�wym�od�cin�ku�rdze�nia�krę�go�we�go.�Jest
moż�li�we,�że�jed�no�cze�sna�ak�ty�wa�cja�w kie�run�ku�do�gło�wo�wym
i do�ogo�no�wym�mo�że�za�cho�dzić�za�po�śred�nic�twem�dróg�pro�-

prio�spi�nal�nych.�Zry�wa�nia�mię�śnio�we�wy�stę�pu�ją�pod�po�sta�cią
zgięć�lub�wy�pro�stów�tu�ło�wia�i czę�sto�wy�wo�ły�wa�ne�są�przez
bodź�ce�do�ty�ko�we.�Ogni�sko�we�zmia�ny�struk�tu�ral�ne�o róż�nym
cha�rak�te�rze,�zlo�ka�li�zo�wa�ne�w rdze�niu,�mo�gą�sta�no�wić�ośro�-
dek�mio�klo�nii�pro�prio�spi�nal�nych.�Do�kład�ne�miej�sce�po�wsta�-
wa�nia� pod�ko�ro�wych� mio�klo�nii� od�ru�cho�wych� nie� zo�sta�ło
opi�sa�ne,�wy�da�je�się,�że�jest�zlo�ka�li�zo�wa�ne�gdzieś�po�mię�dzy
śród�mó�zgo�wiem�a wzgó�rzem.29 Dla�te�go�ak�ty�wa�cja�ko�lej�nych
grup�mię�śni�ma�cha�rak�ter�zstę�pu�ją�cy.�

MIO KLO NIE SEG MEN TAL NE
Ge�ne�ra�tor�mio�klo�nii�seg�men�tal�nych�znaj�du�je�się�w okre�-

ślo�nym�seg�men�cie�lub�kil�ku�są�sia�du�ją�cych�seg�men�tach�pnia
mó�zgu�lub�rdze�nia�krę�go�we�go.�Efek�tem�je�go�ak�ty�wa�cji�są�ru�-
chy�mi�mo�wol�ne�po�wo�do�wa�ne�skur�cza�mi�mię�śni�okre�ślo�ne�go
seg�men�tu�lub�seg�men�tów�są�sia�du�ją�cych.�Naj�częst�szym�ty�pem
mio�klo�nii�seg�men�tal�nych�są�mio�klo�nie�pod�nie�bie�nia.�Struk�-
tu�ral�ne�pod�ło�że�mio�klo�nii�mo�że�być�róż�ne�–�naj�czę�ściej�są�to
zmia�ny�o cha�rak�te�rze�na�czy�nio�wym,�no�wo�two�ro�wym,�ura�zo�-
wym�i in�fek�cyj�nym.�Czę�sto�sta�wia�ne�jest�roz�po�zna�nie�seg�-
men�tal�nych� mio�klo�nii� sa�mo�ist�nych� lub� idio�pa�tycz�nych.
Mio�klo�nie�wy�stę�pu�ją�pod�po�sta�cią�prze�trwa�łej�ryt�micz�nej�ak�-
ty�wa�cji�mię�śni�zwią�za�nych�z da�nym�seg�men�tem�pnia�mó�zgu
lub�rdze�nia�krę�go�we�go.�Ten�typ�mio�klo�nii�nie�wy�ka�zu�je�związ�-
ku�ze�sta�nem�świa�do�mo�ści,�ak�tyw�no�ścią�ru�cho�wą�lub�bodź�ca�-
mi� do�ty�ko�wy�mi.� Oczy�wi�ście� zda�rza�ją� się� tak�że� wy�jąt�ki.
W ta�kich�przy�pad�kach�oscy�la�cyj�ne�ru�chy�wy�stę�pu�ją�w se�riach,
a ich�dłu�gość�i za�kres�mogą�być�mo�du�lo�wa�ne�przez�ru�chy�ce�-
lo�we�i sty�mu�la�cję�czu�cio�wą.�

Ba�da�nie�EMG�wy�ka�zu�je�zwy�kle�syn�chro�nicz�ną�ak�ty�wa�cję
mię�śni.�Ty�po�wa�czę�sto�tli�wość�wy�ła�do�wań�wy�no�si�od 0,5 Hz
do� 3 Hz,� a czas� trwa�nia� wa�ha� się� po�mię�dzy� 50� a 500 ms.�
Wy�ni�ki�ba�da�nia�EEG�oraz�so�ma�to�sen�so�rycz�nych�po�ten�cja�łów
wy�wo�ła�nych�są�pra�wi�dło�we.�U nie�któ�rych�cho�rych�z mio�klo�-
nia�mi� pod�nie�bien�ny�mi� nie�pra�wi�dło�wo�ści� znaj�do�wa�ne� są
w ba�da�niu�słu�cho�wych�po�ten�cja�łów�wy�wo�ła�nych�pnia�mó�zgu
(bra�in�stem�au�di�to�ry�evo�ked�po�ten�tials,�BA�EP).30 Przy�czy�ną
nie�spe�cy�ficz�nych�zmian�w BA�EP�są�praw�do�po�dob�nie�uszko�-
dze�nia�te�go�sa�me�go�ty�pu,�ale�w nie�co�od�mien�nej�lo�ka�li�za�cji
niż�w wy�pad�ku�mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych.�W rdze�nio�wych
mio�klo�niach�seg�men�tal�nych�ba�da�nie�sty�mu�la�cji�włó�kien�ner�-
wo�wych�in�du�ku�je�wy�ła�do�wa�nia�w ba�da�niu�EMG�w ob�rę�bie�za�-
ję�tych� mię�śni� z la�ten�cją� oko�ło� 40 ms.� Nie� jest� to� jed�nak
ty�po�wa�war�tość�i mo�że�się�zmie�niać�w za�leż�no�ści�od przy�pad�-
ku.�Przy�czy�ną�te�go�ty�pu�wy�ła�do�wań�mo�że�być�od�ru�cho�wa
nad�po�bu�dli�wość�dróg�po�li�sy�nap�tycz�nych�od�po�wie�dzial�nych
za�po�wsta�wa�nie�mio�klo�nii.31,32 Nie�zna�ny�jest�ro�dzaj�uszko�-
dze�nia�ob�wo�du�neu�ro�nal�ne�go�od�po�wie�dzial�ny�za�po�wsta�wa�-
nie�mio�klo�nii� seg�men�tal�nych.�Wia�do�mo,� że�gdy�do�cho�dzi
do czę�ścio�we�go� uszko�dze�nia� lub� de�ner�wa�cji� isto�ty� sza�rej
rdze�nia,�po�zo�sta�łe�neu�ro�ny�nie�pra�wi�dło�wo�ge�ne�ru�ją�po�ten�-
cja�ły�czyn�no�ścio�we.33 Na�ogół�są�to�ryt�micz�ne�lub�nie�re�gu�lar�-
ne� se�rie� po�ten�cja�łów� czyn�no�ścio�wych.� Jest� moż�li�we,� że
nie�pra�wi�dło�we�po�bu�dze�nia�do�cie�ra�ją�do grup�mo�to�neu�ro�-
nów�al�fa,�co�pro�wa�dzi�do wy�stą�pie�nia�mio�klo�nii�seg�men�tal�-
nych.34 Ba�da�nia� mio�klo�nii� pod�nie�bien�nych� wska�zu�ją,� że
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uszko�dze�nie�szla�ku�łą�czą�ce�go�ją�dro�dol�ne�oliw�ki�z ją�drem�zę�-
ba�tym�pro�wa�dzi�do po�wsta�wa�nia�nie�pra�wi�dło�wych�ru�chów.�

Mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne�to�naj�częst�sza�po�stać�mio�klo�nii�seg�-
men�tal�nych.�Ru�chy�są�ryt�micz�ne�i na�ogół�obu�stron�ne,�o czę�sto�-
tli�wo�ści�po�mię�dzy�1�a 4 Hz.�In�ne�czę�sto�tli�wo�ści�zda�rza�ją�się
znacz�nie�rza�dziej.�Ze�wzglę�du�na�ła�god�ny�cha�rak�ter�oscy�la�cyj�ny
ru�chów�nie�któ�rzy�kli�ni�cy�ści�wo�lą�ter�min�„drże�nie�pod�nie�bie�nia”
ani�że�li�„mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne”.�Wy�róż�nia�się�mio�klo�nie�pod�-
nie�bien�ne�sa�mo�ist�ne�(es�sen�tial�pa�la�tal�my�oc�lo�nus,�EPM)�i ob�ja�-
wo�we� (symp�to�ma�tic� pa�la�tal� my�oc�lo�nus,� SPM).35 Mio�klo�nie
sa�mo�ist�ne�do�ty�czą�mię�śnia�dźwi�ga�cza�pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go.
Nie�stwier�dza�się�nie�pra�wi�dło�wo�ści�w ba�da�niu�MR,�a ru�chy�mi�-
mo�wol�ne�nie�obej�mu�ją�in�nych�mię�śni.�Mio�klo�nie�ob�ja�wo�we�po�-
wo�do�wa�ne�są�przez�nie�pra�wi�dło�we�skur�cze�mię�śnia�na�pi�na�cza
pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go.�W ba�da�niu�MR�moż�na�zna�leźć�zmia�ny
ogni�sko�we�w ob�rę�bie�szla�ków�łą�czą�cych�ją�dro�dol�ne�oliw�ki�z ją�-
drem�zę�ba�tym.�In�ne�ty�po�we�ce�chy�tej�po�sta�ci�mio�klo�nii�to�moż�-
li�wość�za�ję�cia�tak�że�in�nych�grup�mię�śni,�współ�wy�stę�po�wa�nie
ob�ja�wów�móżdż�ko�wych�i póź�niej�szy�wiek�po�cząt�ku�ob�ja�wów.
Pa�cjen�ci�z po�sta�cią�sa�mo�ist�ną�uskar�ża�ją�się�na�zja�wi�ska�dźwię�ko�-
we�sły�sza�ne�w uchu�(kli�ki).�Dla�cho�rych�z po�sta�cią�ob�ja�wo�wą
więk�szym�pro�ble�mem�niż�ru�chy�pod�nie�bie�nia�są�in�ne�współ�-
wy�stę�pu�ją�ce�ob�ja�wy�neu�ro�lo�gicz�ne,�na�przy�kład�atak�sja.�Istot�-
ne� róż�ni�ce� do�ty�czą� wy�ni�ków� ba�dań� neu�ro�fi�zjo�lo�gicz�nych.36

Sa�mo�ist�ne�mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne�ustę�pu�ją�w cza�sie�snu,�czę�-
stość�wy�stę�po�wa�nia�mio�klo�nii�ob�ja�wo�wych�we�śnie�zmie�nia�się
je�dy�nie�nie�znacz�nie.�W po�sta�ci�ob�ja�wo�wej�ru�chy�mi�mo�wol�ne
pod�nie�bie�nia�wpły�wa�ją�na�to�nicz�ną�ak�tyw�ność�mię�śni�koń�czyn
w ba�da�niu�EMG.�Ba�da�nia�od�ru�chu�mru�ga�nia,�od�ru�chu�żu�chwo�-
we�go�oraz�okre�su�ci�szy�mię�śnia�żwa�cza�wy�ka�zu�ją,�że�EPM�cha�-
rak�te�ry�zu�je� się� za�bu�rze�nia�mi� wy�łącz�nie� po�li�sy�nap�tycz�nych
od�ru�chów�mó�zgo�wych.�U pa�cjen�tów�z SPM�nie�pra�wi�dło�wo�ści
do�ty�czą�mo�no�sy�nap�tycz�nych,�oli�go�sy�nap�tycz�nych�i po�li�sy�nap�-
tycz�nych�od�ru�chów�z pnia�mó�zgu.

MIO KLO NIE OB WO DO WE
Mio�klo�nie�ob�wo�do�we�są�to�mio�klo�nicz�ne�zry�wa�nia�mię�ś-

nio�we,�któ�rych�przy�czy�na�le�ży�w ob�wo�do�wym�ukła�dzie�ner�-
wo�wym.37� Naj�bar�dziej� zna�nym� przy�kła�dem� jest� po�ło�wi�czy
kurcz�twa�rzy�opi�sa�ny�przez�Jan�ko�vi�ca�i Par�do.38 Wy�ła�do�wa�nia
w EMG�cha�rak�te�ry�zu�ją�się�du�żą�zmien�no�ścią�cza�su�trwa�nia.
Skur�cze�mię�śni�za�opa�try�wa�nych�przez�ten�sam�nerw�są�syn�-
chro�nicz�ne.�Wy�ła�do�wa�nia�od�po�wie�dzial�ne�za�mio�klo�nie�zle�-
wa�ją� się� z wy�ła�do�wa�nia�mi� le�żą�cy�mi� u pod�ło�ża� ru�chów
ce�lo�wych.�Na�le�ży�za�uwa�żyć,�że�ter�min�„mio�klo�nie�ob�wo�do�-
we”�jest�w pi�śmien�nic�twie�przy�pi�sy�wa�ny�in�nym�scho�rze�niom.
Na�przy�kład�w nie�któ�rych�ba�da�niach�opi�sy�wa�ne�są�mio�klo�nie
zwią�za�ne�z uszko�dze�nia�mi�ob�wo�do�we�go�ukła�du�ner�wo�we�go,
ale�ich�przy�czy�na�le�ży�w re�or�ga�ni�za�cji�ob�wo�dów�neu�ro�nal�-
nych�ośrod�ko�we�go�ukła�du�ner�wo�we�go.�

Le cze nie
W pierw�szej�ko�lej�no�ści�po�dej�mo�wa�ne�są�pró�by�wy�eli�mi�no�-

wa�nia�pa�to�lo�gii�le�żą�cej�u pod�ło�ża�mio�klo�nii.�Do�ty�czy�to�szcze�-

gól�nie�mio�klo�nii�le�ko�po�chod�nych,�w któ�rych�od�sta�wie�nie�le�ków
po�wo�du�je�wy�co�fa�nie�się�ob�ja�wów.�In�ny�mi�po�ten�cjal�nie�od�wra�-
cal�ny�mi�przy�czy�na�mi�mio�klo�nii�są�za�bu�rze�nia�me�ta�bo�licz�ne,�sub�-
stan�cje�tok�sycz�ne�lub�moż�li�we�do usu�nię�cia�zmia�ny�ogni�sko�we.
Nie�ste�ty,�w więk�szo�ści�za�bu�rzeń�mio�klo�nicz�nych�le�cze�nie�przy�-
czyn�nie�jest�ani�moż�li�we,�ani�sku�tecz�ne.�Le�cze�nie�ob�ja�wo�we�jest
sto�so�wa�ne,�gdy�mio�klo�nie�pro�wa�dzą�do znacznej�nie�spraw�no�ści.�

Naj�sku�tecz�niej�sze�me�to�dy�le�cze�nia�mio�klo�nii�opie�ra�ją�się
na�ich�fi�zjo�lo�gicz�nej�kla�sy�fi�ka�cji.�Le�cze�nie�ob�ja�wo�we�jed�ne�go
pod�ty�pu�mio�klo�nii�mo�że�nie�po�wo�do�wać�po�pra�wy�lub�wręcz
na�si�lać�mio�klo�nie�o in�nym�pod�ło�żu.�Je�śli�mio�klo�nii�nie�moż�-
na�za�kwa�li�fi�ko�wać�do żad�nej�z grup�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�nych,�naj�-
bar�dziej�wła�ści�wym�po�stę�po�wa�niem�jest�przy�ję�cie�ty�po�we�go
dla�da�nej�cho�ro�by�to�wa�rzy�szą�cej�pod�ło�ża�ru�chów�mi�mo�wol�-
nych.�Je�śli�nie�zna�ny�jest�ani�typ�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�ny,�ani�scho�-
rze�nie� le�żą�ce� u pod�ło�ża� mio�klo�nii,� trud�no� jest� okre�ślić
wła�ści�we�po�stę�po�wa�nie.�W ta�kiej�sy�tu�acji�war�to�na�po�cząt�ku
po�dać�le�ki�sto�so�wa�ne�w te�ra�pii�mio�klo�nii�ko�ro�wych,�po�nie�-
waż�sta�ty�stycz�nie�wy�stę�pu�ją�one�naj�czę�ściej.�Na�le�ży�jed�nak
pa�mię�tać�o małej�sku�tecz�no�ści�le�cze�nia,�któ�rej�przy�czy�ną�jest
sła�be� zro�zu�mie�nie� me�cha�ni�zmów� po�wsta�wa�nia� mio�klo�nii.
Bra�ku�je�kon�tro�lo�wa�nych�ba�dań�do�ty�czą�cych�le�cze�nia�mio�klo�-
nii.� Dzia�ła�nia� nie�po�żą�da�ne� far�ma�ko�te�ra�pii� na� ogół� za�le�żą
od daw�ki�le�ków.�Dal�sze�roz�wa�ża�nia�na�te�mat�le�cze�nia�opar�te
są�na�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�nym�po�dzia�le�mio�klo�nii.

LE CZE NIE MIO KLO NII KO RO WYCH
Ce�lem�far�ma�ko�te�ra�pii�jest�nor�ma�li�za�cja�za�bu�rzo�nych�pro�-

ce�sów�ha�mo�wa�nia�w ob�rę�bie�ko�ry�czu�cio�wo�-ru�cho�wej.�Do
naj�sku�tecz�niej�szych�le�ków�na�le�żą�le�we�ti�ra�ce�tam,�pi�ra�ce�tam,
wal�pro�inian�so�du�i klo�na�ze�pam.�Nie�kie�dy�ko�niecz�ne�mo�że
być�sto�so�wa�nie�po�łą�cze�nia�le�ków,�ale�zwięk�sza�to�ry�zy�ko�dzia�-
łań�nie�po�żą�da�nych.�Rzad�ko�uda�je�się�osią�gnąć�cał�ko�wi�te�ustą�-
pie�nie�mio�klo�nii.�Moż�li�we�jest�jed�nak�osią�gnię�cie�po�pra�wy
kli�nicz�nej�i zmniej�sze�nie�stop�nia�nie�spraw�no�ści.�

LE WE TI RA CE TAM I PI RA CE TAM

Ist�nie�je�nie�wiel�ka�licz�ba�kon�tro�lo�wa�nych�ba�dań�do�ty�czą�cych
sku�tecz�no�ści�tych�le�ków�w ha�mo�wa�niu�mio�klo�nii.39-44 Me�cha�-
nizm�ich�dzia�ła�nia�po�zo�sta�je�nie�zna�ny.�Moż�li�we,�że�zdol�ność
wią�za�nia�się�z biał�ka�mi�2A�pę�che�rzy�ków�sy�nap�tycz�nych�od�gry�-
wa� ro�lę� w mo�du�la�cji� wy�dzie�la�nia� neu�ro�prze�kaź�ni�ków.� Oba
związ�ki�są�dość�do�brze�to�le�ro�wa�ne�i nie�powodują�nad�mier�ne�-
go�efek�tu�uspo�ka�ja�ją�ce�go.�Ze�wzglę�du�na�do�bry�pro�fil�dzia�łań
nie�po�żą�da�nych�są�czę�sto�uży�wa�ne�w le�cze�niu�po�cząt�ko�wym�lub
w te�ra�pii�do�da�nej.�Ist�nie�je�wie�le�po�je�dyn�czych�do�nie�sień�na�te�-
mat�sku�tecz�no�ści�le�we�ti�ra�ce�ta�mu�w le�cze�niu�mio�klo�nii�ko�ro�-
wych� o róż�nych� przy�czy�nach� (ram�ka 3).� Daw�ka� do�bo�wa
le�we�ti�ra�ce�ta�mu� wy�no�si� od 1000� do 3000 mg,� a pi�ra�ce�ta�mu
od 2,4�do 21,6 g.�Gwał�tow�ne�od�sta�wie�nie�mo�że�do�pro�wa�dzić
do na�si�le�nia�się�mio�klo�nii.�W wy�pad�ku�na�głe�go�od�sta�wie�nia�pi�-
ra�ce�ta�mu�mo�że�dojść�do wy�stą�pie�nia�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych.�

WAL PRO INIAN SO DU

W le�cze�niu� mio�klo�nii� sto�so�wa�ne� są� daw�ki� od 1200� do
2000 mg�na�do�bę.45 Na�po�cząt�ku�le�cze�nia�mo�gą�wy�stę�po�wać
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za�bu�rze�nia�żo�łąd�ko�wo�-je�li�to�we�prze�bie�ga�ją�ce�z nud�no�ścia�mi,
wy�mio�ta�mi,�cza�sa�mi�z bó�la�mi�brzu�cha�i bie�gun�ką.�In�ne�dzia�-
ła�nia�nie�po�żą�da�ne�to�utra�ta�wło�sów,�drże�nie,�uszko�dze�nie�wą�-
tro�by�i sen�ność.

KLO NA ZE PAM

W le�cze�niu�mio�klo�nii�na�ogół�ko�niecz�ne�są�du�że�daw�ki�(na�-
wet�6 mg�na�do�bę�lub�wię�cej),�ale�mu�szą�być�wpro�wa�dza�ne
po�wo�li.45 Czę�sto�wy�stę�pu�ją�sen�ność�i atak�sja.�Moż�na�ich�unik�-
nąć,� zwięk�sza�jąc� daw�kę� le�ku� bar�dzo� po�wo�li.� Gwał�tow�ne
zmniej�sze�nie�daw�ki�lub�od�sta�wie�nie�le�ku�mo�że�do�pro�wa�dzić
do gwał�tow�ne�go�na�si�le�nia�się�mio�klo�nii�i do na�pa�dów�z od�sta�-
wie�nia.�Nie�ste�ty,�zja�wi�sko�to�le�ran�cji�wy�stę�pu�je�bar�dzo�czę�sto
i mo�że�roz�wi�nąć�się�w cią�gu�kil�ku�mie�się�cy.�

IN NE LE KI

Cza�sa�mi�po�moc�ne�mo�gą�być�pry�mi�don�i fe�no�bar�bi�tal,�na
ogół�jed�nak�sto�so�wa�ne�są�ja�ko�le�ki�do�dat�ko�we�lub�w wy�pad�-
ku�współ�wy�stę�po�wa�nia�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych�z mio�klo�nia�-
mi.45 W te�ra�pii� do�da�nej� spraw�dza� się� tak�że� zo�ni�sa�mid.46

Fe�ny�to�ina�i kar�ba�ma�ze�pi�na�są�sku�tecz�ne�tyl�ko�u nie�któ�rych
pa�cjen�tów.�U więk�szo�ści�cho�rych�fe�ny�to�ina�mo�że�na�si�lać�mio�-
klo�nie.�Po�dob�nie�pa�ra�dok�sal�ne�na�si�le�nie�mio�klo�nii�ob�ser�wo�-
wa�no� nie�kie�dy� po� po�da�niu� wi�ga�ba�try�ny.� Przy�kła�dy� te
wska�zu�ją,�że�za�rów�no�no�we,�jak�i star�sze�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�-
ko�we� u czę�ści� pa�cjen�tów� mo�gą� pro�wa�dzić� do na�si�le�nia�
mio�klo�nii.� W ba�da�niu� ob�ser�wa�cyj�nym� prze�pro�wa�dzo�nym
z udzia�łem�kil�ku�cho�rych�wy�ka�za�no,�że�hy�drok�sy�ma�ślan�so�du
–�sól�so�do�wa�kwa�su�gam�ma�-hy�drok�sy�ma�sło�we�go,�mo�że�re�-
du�ko�wać�mio�klo�nie�ko�ro�we.47

LE CZE NIE MIO KLO NII KO RO WO -POD KO RO WYCH
Do�tej�ka�te�go�rii�za�li�cza�ją�się�mio�klo�nie�w prze�bie�gu�pa�da�-

czek�pier�wot�nie�uogól�nio�nych.�W le�cze�niu�sto�so�wa�ne�są�więc
kon�wen�cjo�nal�ne�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�ko�we.�Le�kiem�z wy�bo�ru
jest�kwas�wal�pro�ino�wy.�Sku�tecz�ność�te�ra�peu�tycz�ną�naj�le�piej
udo�ku�men�to�wa�no� dla� mło�dzień�czej� pa�dacz�ki� mio�klo�nicz�-
nej.48 Mniej� za�do�wa�la�ją�ce� re�zul�ta�ty� osią�gnię�to� w le�cze�niu�
in�nych�dzie�cię�cych�ze�spo�łów�pa�da�czek�mio�klo�nicz�nych.�La�-
mo�try�gi�na�sto�so�wa�na�jest�ja�ko�lek�pod�sta�wo�wy�lub�w te�ra�pii
do�da�nej�do kwa�su�wal�pro�ino�we�go,�ale�nie�kie�dy�mo�że�na�si�-
lać�na�pa�dy�mio�klo�nicz�ne.49 Eto�suk�sy�mid,�zo�ni�sa�mid�i klo�na�-
ze�pam�są�na�ogół�le�ka�mi�do�dat�ko�wy�mi.�Le�cze�nie�sko�ja�rzo�ne
mo�że�wy�wie�rać�ko�rzyst�ny�wpływ�kli�nicz�ny,�ale�jest�ogra�ni�czo�-
ne�czę�sto�ścią�wy�stę�po�wa�nia�i na�tę�że�niem�dzia�łań�nie�po�żą�da�-
nych.� Pa�ra�dok�sal�nie� wie�le� le�ków� prze�ciw�pa�dacz�ko�wych,
ta�kich�jak�fe�ny�to�ina,�kar�ba�ma�ze�pi�na�i la�mo�try�gi�na,�czę�sto�sku�-
tecz�nych�w na�pa�dach�czę�ścio�wych,�nie�kie�dy�na�si�la�na�pa�dy
lub�mio�klo�nie�w prze�bie�gu�pa�da�czek�mio�klo�nicz�nych.�W mio�-
klo�nicz�nym�sta�nie�pa�dacz�ko�wym�sku�tecz�ny� jest�kwas�wal-
pro�ino�wy�po�da�wa�ny�do�żyl�nie.50

LE CZE NIE MIO KLO NII POD KO RO WO -NAD SEG MEN TAL NYCH
Ty�po�we�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�ko�we�na�ogół�nie�są�sku�tecz�-

ne�w le�cze�niu�mio�klo�nii�pod�ko�ro�wych.�W mio�klo�nii�sa�mo�-

ist�nej�(w tym�w ze�spo�le�mio�klo�nia�-dys�to�nia)�uży�tecz�ne�by�-
wa�ją�klo�na�ze�pam�i ben�zohek�sol�(lek�an�ty�cho�li�ner�gicz�ny).
W kil�ku�przy�pad�kach�cho�rych�z ze�spo�łem�mio�klo�nia�-dys�to�-
nia� stwier�dzo�no� do�bry� efekt� kli�nicz�ny� hy�drok�sy�ma�śla�nu�
so�do�we�go�(so�li�so�do�wej�kwa�su�gam�ma�-hy�drok�sym�le�ko�we�-
go).47 Zmniejszenie�mio�klo�nii�ob�ser�wo�wa�no�tak�że�po�za�sto�-
so�wa�niu� głę�bo�kiej� sty�mu�la�cji� wzgó�rza.� Ko�niecz�ne� jest
spraw�dze�nie�sku�tecz�no�ści�tej�me�to�dy�na�więk�szych�gru�pach
pa�cjen�tów.51

Od�ru�cho�we�mio�klo�nie�siat�ko�wa�te�i ze�spo�ły�opso�klo�nia�-
-mio�klo�nia� ule�ga�ją� czę�ścio�wej� re�duk�cji� po� za�sto�so�wa�niu�
klo�na�ze�pa�mu.52 Ostat�nio�wy�ka�za�no�do�brą�sku�tecz�ność�do�-
żyl�nych�im�mu�no�glo�bu�lin�w ze�spo�le�opso�klo�nii�-mio�klo�nii�(ze�-
spół� Kins�bo�ur�ne’a)� bę�dą�cą� praw�do�po�dob�nie� wy�ni�kiem
le�cze�nia�au�to�im�mu�no�lo�gicz�ne�go�scho�rze�nia�pod�sta�wo�we�go,
a nie� bez�po�śred�nie�go� ha�mo�wa�nia� zry�wań� mię�śnio�wych.53

W dzie�ciń�stwie�ze�spół�opso�klo�nii�-mio�klo�nii�mo�że�współ�wy�-
stę�po�wać�z ner�wia�kiem�za�rod�ko�wym�(neu�ro�bla�sto�ma)�i po�-
stę�po�wa�nie�tu�taj�jest�od�mien�ne�od sto�so�wa�ne�go�u do�ro�słych.
Klo�na�ze�pam�jest�le�kiem�pierw�sze�go�rzu�tu�w le�cze�niu�mio�klo�-
nii�pro�prio�spi�nal�nych�i hi�per�ek�plek�sji.�

LE CZE NIE MIO KLO NII SEG MEN TAL NYCH
Le�cze�nie�mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych�sta�no�wi�du�że�wy�zwa�-

nie� te�ra�peu�tycz�ne.�Li�sta� le�ków�o stwier�dzo�nej�w po�je�dyn�-
czych� przy�pad�kach� sku�tecz�no�ści� za�wie�ra� mię�dzy� in�ny�mi
klo�na�ze�pam,�kar�ba�ma�ze�pi�nę,�ba�klo�fen,�le�ki�an�ty�cho�li�ner�gicz�-
ne,�te�tra�be�za�ny�nę,�kwas�wal�pro�ino�wy,�fe�ny�to�inę,�la�mo�try�gi�-
nę,� su�ma�tryp�tan� i pi�ra�ce�tam.38 Kli�ki� uszne� w prze�bie�gu
mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych�by�wa�ją�tak�na�si�lo�ne,�że�nie�kie�dy
wy�ko�ny�wa�ny�jest�za�bieg�ope�ra�cyj�ny�–�prze�cię�cie�mię�śnia�na�-
pi�na�cza�pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go�i za�mknię�cie�trąb�ki�Eu�sta�-
chiu�sza.54 W nie�któ�rych�przy�pad�kach�sku�tecz�ne�mo�gą�być
in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej,�są�one�jed�nak�trud�ne�do wy�ko�-
na�nia,�a roz�prze�strze�nie�nie�się�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej�w tkan�ce
mo�że�być�przy�czy�ną�dzia�łań�nie�po�żą�da�nych.55

Klo�na�ze�pam� w daw�kach� do 6 mg� na� do�bę� jest� le�kiem
pierw�sze�go�wy�bo�ru�w le�cze�niu�rdze�nio�wych�mio�klo�nii�seg�-
men�tal�nych.�Po�zwa�la�na�ogół�uzy�skać�tyl�ko�czę�ścio�wą�po�pra�-
wę.� Przy�dat�ne� mo�gą� być� dia�ze�pam,� kar�ba�ma�ze�pi�na,
te�tra�be�na�zy�na�i le�we�ti�ra�ce�tam.�Zmniej�sze�nie�bó�lu�i ru�chów
mi�mo�wol�nych�moż�na�uzy�skać,�sto�su�jąc�in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�-
tu�li�no�wej.56

LE CZE NIE MIO KLO NII OB WO DO WYCH
Po�stę�po�wa�niem�pierw�sze�go�rzu�tu�w le�cze�niu�po�ło�wi�cze�-

go�kur�czu�twa�rzy�są�in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej.37 Me�to�da�
ta� jest� sku�tecz�na� tak�że� w te�ra�pii� in�nych� mio�klo�nii� ob�wo�-
do�wych.57 Le�ki�do�ust�ne�na�ogół�nie�da�ją�efek�tu,�ale�w kil�ku
przy�pad�kach�po�pra�wę�kli�nicz�ną�uzy�ska�no�po�po�da�niu�kar�ba�-
ma�ze�pi�ny.
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uszko�dze�nie�szla�ku�łą�czą�ce�go�ją�dro�dol�ne�oliw�ki�z ją�drem�zę�-
ba�tym�pro�wa�dzi�do po�wsta�wa�nia�nie�pra�wi�dło�wych�ru�chów.�

Mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne�to�naj�częst�sza�po�stać�mio�klo�nii�seg�-
men�tal�nych.�Ru�chy�są�ryt�micz�ne�i na�ogół�obu�stron�ne,�o czę�sto�-
tli�wo�ści�po�mię�dzy�1�a 4 Hz.�In�ne�czę�sto�tli�wo�ści�zda�rza�ją�się
znacz�nie�rza�dziej.�Ze�wzglę�du�na�ła�god�ny�cha�rak�ter�oscy�la�cyj�ny
ru�chów�nie�któ�rzy�kli�ni�cy�ści�wo�lą�ter�min�„drże�nie�pod�nie�bie�nia”
ani�że�li�„mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne”.�Wy�róż�nia�się�mio�klo�nie�pod�-
nie�bien�ne�sa�mo�ist�ne�(es�sen�tial�pa�la�tal�my�oc�lo�nus,�EPM)�i ob�ja�-
wo�we� (symp�to�ma�tic� pa�la�tal� my�oc�lo�nus,� SPM).35 Mio�klo�nie
sa�mo�ist�ne�do�ty�czą�mię�śnia�dźwi�ga�cza�pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go.
Nie�stwier�dza�się�nie�pra�wi�dło�wo�ści�w ba�da�niu�MR,�a ru�chy�mi�-
mo�wol�ne�nie�obej�mu�ją�in�nych�mię�śni.�Mio�klo�nie�ob�ja�wo�we�po�-
wo�do�wa�ne�są�przez�nie�pra�wi�dło�we�skur�cze�mię�śnia�na�pi�na�cza
pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go.�W ba�da�niu�MR�moż�na�zna�leźć�zmia�ny
ogni�sko�we�w ob�rę�bie�szla�ków�łą�czą�cych�ją�dro�dol�ne�oliw�ki�z ją�-
drem�zę�ba�tym.�In�ne�ty�po�we�ce�chy�tej�po�sta�ci�mio�klo�nii�to�moż�-
li�wość�za�ję�cia�tak�że�in�nych�grup�mię�śni,�współ�wy�stę�po�wa�nie
ob�ja�wów�móżdż�ko�wych�i póź�niej�szy�wiek�po�cząt�ku�ob�ja�wów.
Pa�cjen�ci�z po�sta�cią�sa�mo�ist�ną�uskar�ża�ją�się�na�zja�wi�ska�dźwię�ko�-
we�sły�sza�ne�w uchu�(kli�ki).�Dla�cho�rych�z po�sta�cią�ob�ja�wo�wą
więk�szym�pro�ble�mem�niż�ru�chy�pod�nie�bie�nia�są�in�ne�współ�-
wy�stę�pu�ją�ce�ob�ja�wy�neu�ro�lo�gicz�ne,�na�przy�kład�atak�sja.�Istot�-
ne� róż�ni�ce� do�ty�czą� wy�ni�ków� ba�dań� neu�ro�fi�zjo�lo�gicz�nych.36

Sa�mo�ist�ne�mio�klo�nie�pod�nie�bien�ne�ustę�pu�ją�w cza�sie�snu,�czę�-
stość�wy�stę�po�wa�nia�mio�klo�nii�ob�ja�wo�wych�we�śnie�zmie�nia�się
je�dy�nie�nie�znacz�nie.�W po�sta�ci�ob�ja�wo�wej�ru�chy�mi�mo�wol�ne
pod�nie�bie�nia�wpły�wa�ją�na�to�nicz�ną�ak�tyw�ność�mię�śni�koń�czyn
w ba�da�niu�EMG.�Ba�da�nia�od�ru�chu�mru�ga�nia,�od�ru�chu�żu�chwo�-
we�go�oraz�okre�su�ci�szy�mię�śnia�żwa�cza�wy�ka�zu�ją,�że�EPM�cha�-
rak�te�ry�zu�je� się� za�bu�rze�nia�mi� wy�łącz�nie� po�li�sy�nap�tycz�nych
od�ru�chów�mó�zgo�wych.�U pa�cjen�tów�z SPM�nie�pra�wi�dło�wo�ści
do�ty�czą�mo�no�sy�nap�tycz�nych,�oli�go�sy�nap�tycz�nych�i po�li�sy�nap�-
tycz�nych�od�ru�chów�z pnia�mó�zgu.

MIO KLO NIE OB WO DO WE
Mio�klo�nie�ob�wo�do�we�są�to�mio�klo�nicz�ne�zry�wa�nia�mię�ś-

nio�we,�któ�rych�przy�czy�na�le�ży�w ob�wo�do�wym�ukła�dzie�ner�-
wo�wym.37� Naj�bar�dziej� zna�nym� przy�kła�dem� jest� po�ło�wi�czy
kurcz�twa�rzy�opi�sa�ny�przez�Jan�ko�vi�ca�i Par�do.38 Wy�ła�do�wa�nia
w EMG�cha�rak�te�ry�zu�ją�się�du�żą�zmien�no�ścią�cza�su�trwa�nia.
Skur�cze�mię�śni�za�opa�try�wa�nych�przez�ten�sam�nerw�są�syn�-
chro�nicz�ne.�Wy�ła�do�wa�nia�od�po�wie�dzial�ne�za�mio�klo�nie�zle�-
wa�ją� się� z wy�ła�do�wa�nia�mi� le�żą�cy�mi� u pod�ło�ża� ru�chów
ce�lo�wych.�Na�le�ży�za�uwa�żyć,�że�ter�min�„mio�klo�nie�ob�wo�do�-
we”�jest�w pi�śmien�nic�twie�przy�pi�sy�wa�ny�in�nym�scho�rze�niom.
Na�przy�kład�w nie�któ�rych�ba�da�niach�opi�sy�wa�ne�są�mio�klo�nie
zwią�za�ne�z uszko�dze�nia�mi�ob�wo�do�we�go�ukła�du�ner�wo�we�go,
ale�ich�przy�czy�na�le�ży�w re�or�ga�ni�za�cji�ob�wo�dów�neu�ro�nal�-
nych�ośrod�ko�we�go�ukła�du�ner�wo�we�go.�

Le cze nie
W pierw�szej�ko�lej�no�ści�po�dej�mo�wa�ne�są�pró�by�wy�eli�mi�no�-

wa�nia�pa�to�lo�gii�le�żą�cej�u pod�ło�ża�mio�klo�nii.�Do�ty�czy�to�szcze�-

gól�nie�mio�klo�nii�le�ko�po�chod�nych,�w któ�rych�od�sta�wie�nie�le�ków
po�wo�du�je�wy�co�fa�nie�się�ob�ja�wów.�In�ny�mi�po�ten�cjal�nie�od�wra�-
cal�ny�mi�przy�czy�na�mi�mio�klo�nii�są�za�bu�rze�nia�me�ta�bo�licz�ne,�sub�-
stan�cje�tok�sycz�ne�lub�moż�li�we�do usu�nię�cia�zmia�ny�ogni�sko�we.
Nie�ste�ty,�w więk�szo�ści�za�bu�rzeń�mio�klo�nicz�nych�le�cze�nie�przy�-
czyn�nie�jest�ani�moż�li�we,�ani�sku�tecz�ne.�Le�cze�nie�ob�ja�wo�we�jest
sto�so�wa�ne,�gdy�mio�klo�nie�pro�wa�dzą�do znacznej�nie�spraw�no�ści.�

Naj�sku�tecz�niej�sze�me�to�dy�le�cze�nia�mio�klo�nii�opie�ra�ją�się
na�ich�fi�zjo�lo�gicz�nej�kla�sy�fi�ka�cji.�Le�cze�nie�ob�ja�wo�we�jed�ne�go
pod�ty�pu�mio�klo�nii�mo�że�nie�po�wo�do�wać�po�pra�wy�lub�wręcz
na�si�lać�mio�klo�nie�o in�nym�pod�ło�żu.�Je�śli�mio�klo�nii�nie�moż�-
na�za�kwa�li�fi�ko�wać�do żad�nej�z grup�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�nych,�naj�-
bar�dziej�wła�ści�wym�po�stę�po�wa�niem�jest�przy�ję�cie�ty�po�we�go
dla�da�nej�cho�ro�by�to�wa�rzy�szą�cej�pod�ło�ża�ru�chów�mi�mo�wol�-
nych.�Je�śli�nie�zna�ny�jest�ani�typ�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�ny,�ani�scho�-
rze�nie� le�żą�ce� u pod�ło�ża� mio�klo�nii,� trud�no� jest� okre�ślić
wła�ści�we�po�stę�po�wa�nie.�W ta�kiej�sy�tu�acji�war�to�na�po�cząt�ku
po�dać�le�ki�sto�so�wa�ne�w te�ra�pii�mio�klo�nii�ko�ro�wych,�po�nie�-
waż�sta�ty�stycz�nie�wy�stę�pu�ją�one�naj�czę�ściej.�Na�le�ży�jed�nak
pa�mię�tać�o małej�sku�tecz�no�ści�le�cze�nia,�któ�rej�przy�czy�ną�jest
sła�be� zro�zu�mie�nie� me�cha�ni�zmów� po�wsta�wa�nia� mio�klo�nii.
Bra�ku�je�kon�tro�lo�wa�nych�ba�dań�do�ty�czą�cych�le�cze�nia�mio�klo�-
nii.� Dzia�ła�nia� nie�po�żą�da�ne� far�ma�ko�te�ra�pii� na� ogół� za�le�żą
od daw�ki�le�ków.�Dal�sze�roz�wa�ża�nia�na�te�mat�le�cze�nia�opar�te
są�na�pa�to�fi�zjo�lo�gicz�nym�po�dzia�le�mio�klo�nii.

LE CZE NIE MIO KLO NII KO RO WYCH
Ce�lem�far�ma�ko�te�ra�pii�jest�nor�ma�li�za�cja�za�bu�rzo�nych�pro�-

ce�sów�ha�mo�wa�nia�w ob�rę�bie�ko�ry�czu�cio�wo�-ru�cho�wej.�Do
naj�sku�tecz�niej�szych�le�ków�na�le�żą�le�we�ti�ra�ce�tam,�pi�ra�ce�tam,
wal�pro�inian�so�du�i klo�na�ze�pam.�Nie�kie�dy�ko�niecz�ne�mo�że
być�sto�so�wa�nie�po�łą�cze�nia�le�ków,�ale�zwięk�sza�to�ry�zy�ko�dzia�-
łań�nie�po�żą�da�nych.�Rzad�ko�uda�je�się�osią�gnąć�cał�ko�wi�te�ustą�-
pie�nie�mio�klo�nii.�Moż�li�we�jest�jed�nak�osią�gnię�cie�po�pra�wy
kli�nicz�nej�i zmniej�sze�nie�stop�nia�nie�spraw�no�ści.�

LE WE TI RA CE TAM I PI RA CE TAM

Ist�nie�je�nie�wiel�ka�licz�ba�kon�tro�lo�wa�nych�ba�dań�do�ty�czą�cych
sku�tecz�no�ści�tych�le�ków�w ha�mo�wa�niu�mio�klo�nii.39-44 Me�cha�-
nizm�ich�dzia�ła�nia�po�zo�sta�je�nie�zna�ny.�Moż�li�we,�że�zdol�ność
wią�za�nia�się�z biał�ka�mi�2A�pę�che�rzy�ków�sy�nap�tycz�nych�od�gry�-
wa� ro�lę� w mo�du�la�cji� wy�dzie�la�nia� neu�ro�prze�kaź�ni�ków.� Oba
związ�ki�są�dość�do�brze�to�le�ro�wa�ne�i nie�powodują�nad�mier�ne�-
go�efek�tu�uspo�ka�ja�ją�ce�go.�Ze�wzglę�du�na�do�bry�pro�fil�dzia�łań
nie�po�żą�da�nych�są�czę�sto�uży�wa�ne�w le�cze�niu�po�cząt�ko�wym�lub
w te�ra�pii�do�da�nej.�Ist�nie�je�wie�le�po�je�dyn�czych�do�nie�sień�na�te�-
mat�sku�tecz�no�ści�le�we�ti�ra�ce�ta�mu�w le�cze�niu�mio�klo�nii�ko�ro�-
wych� o róż�nych� przy�czy�nach� (ram�ka 3).� Daw�ka� do�bo�wa
le�we�ti�ra�ce�ta�mu� wy�no�si� od 1000� do 3000 mg,� a pi�ra�ce�ta�mu
od 2,4�do 21,6 g.�Gwał�tow�ne�od�sta�wie�nie�mo�że�do�pro�wa�dzić
do na�si�le�nia�się�mio�klo�nii.�W wy�pad�ku�na�głe�go�od�sta�wie�nia�pi�-
ra�ce�ta�mu�mo�że�dojść�do wy�stą�pie�nia�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych.�

WAL PRO INIAN SO DU

W le�cze�niu� mio�klo�nii� sto�so�wa�ne� są� daw�ki� od 1200� do
2000 mg�na�do�bę.45 Na�po�cząt�ku�le�cze�nia�mo�gą�wy�stę�po�wać
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za�bu�rze�nia�żo�łąd�ko�wo�-je�li�to�we�prze�bie�ga�ją�ce�z nud�no�ścia�mi,
wy�mio�ta�mi,�cza�sa�mi�z bó�la�mi�brzu�cha�i bie�gun�ką.�In�ne�dzia�-
ła�nia�nie�po�żą�da�ne�to�utra�ta�wło�sów,�drże�nie,�uszko�dze�nie�wą�-
tro�by�i sen�ność.

KLO NA ZE PAM

W le�cze�niu�mio�klo�nii�na�ogół�ko�niecz�ne�są�du�że�daw�ki�(na�-
wet�6 mg�na�do�bę�lub�wię�cej),�ale�mu�szą�być�wpro�wa�dza�ne
po�wo�li.45 Czę�sto�wy�stę�pu�ją�sen�ność�i atak�sja.�Moż�na�ich�unik�-
nąć,� zwięk�sza�jąc� daw�kę� le�ku� bar�dzo� po�wo�li.� Gwał�tow�ne
zmniej�sze�nie�daw�ki�lub�od�sta�wie�nie�le�ku�mo�że�do�pro�wa�dzić
do gwał�tow�ne�go�na�si�le�nia�się�mio�klo�nii�i do na�pa�dów�z od�sta�-
wie�nia.�Nie�ste�ty,�zja�wi�sko�to�le�ran�cji�wy�stę�pu�je�bar�dzo�czę�sto
i mo�że�roz�wi�nąć�się�w cią�gu�kil�ku�mie�się�cy.�

IN NE LE KI

Cza�sa�mi�po�moc�ne�mo�gą�być�pry�mi�don�i fe�no�bar�bi�tal,�na
ogół�jed�nak�sto�so�wa�ne�są�ja�ko�le�ki�do�dat�ko�we�lub�w wy�pad�-
ku�współ�wy�stę�po�wa�nia�na�pa�dów�pa�dacz�ko�wych�z mio�klo�nia�-
mi.45 W te�ra�pii� do�da�nej� spraw�dza� się� tak�że� zo�ni�sa�mid.46

Fe�ny�to�ina�i kar�ba�ma�ze�pi�na�są�sku�tecz�ne�tyl�ko�u nie�któ�rych
pa�cjen�tów.�U więk�szo�ści�cho�rych�fe�ny�to�ina�mo�że�na�si�lać�mio�-
klo�nie.�Po�dob�nie�pa�ra�dok�sal�ne�na�si�le�nie�mio�klo�nii�ob�ser�wo�-
wa�no� nie�kie�dy� po� po�da�niu� wi�ga�ba�try�ny.� Przy�kła�dy� te
wska�zu�ją,�że�za�rów�no�no�we,�jak�i star�sze�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�-
ko�we� u czę�ści� pa�cjen�tów� mo�gą� pro�wa�dzić� do na�si�le�nia�
mio�klo�nii.� W ba�da�niu� ob�ser�wa�cyj�nym� prze�pro�wa�dzo�nym
z udzia�łem�kil�ku�cho�rych�wy�ka�za�no,�że�hy�drok�sy�ma�ślan�so�du
–�sól�so�do�wa�kwa�su�gam�ma�-hy�drok�sy�ma�sło�we�go,�mo�że�re�-
du�ko�wać�mio�klo�nie�ko�ro�we.47

LE CZE NIE MIO KLO NII KO RO WO -POD KO RO WYCH
Do�tej�ka�te�go�rii�za�li�cza�ją�się�mio�klo�nie�w prze�bie�gu�pa�da�-

czek�pier�wot�nie�uogól�nio�nych.�W le�cze�niu�sto�so�wa�ne�są�więc
kon�wen�cjo�nal�ne�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�ko�we.�Le�kiem�z wy�bo�ru
jest�kwas�wal�pro�ino�wy.�Sku�tecz�ność�te�ra�peu�tycz�ną�naj�le�piej
udo�ku�men�to�wa�no� dla� mło�dzień�czej� pa�dacz�ki� mio�klo�nicz�-
nej.48 Mniej� za�do�wa�la�ją�ce� re�zul�ta�ty� osią�gnię�to� w le�cze�niu�
in�nych�dzie�cię�cych�ze�spo�łów�pa�da�czek�mio�klo�nicz�nych.�La�-
mo�try�gi�na�sto�so�wa�na�jest�ja�ko�lek�pod�sta�wo�wy�lub�w te�ra�pii
do�da�nej�do kwa�su�wal�pro�ino�we�go,�ale�nie�kie�dy�mo�że�na�si�-
lać�na�pa�dy�mio�klo�nicz�ne.49 Eto�suk�sy�mid,�zo�ni�sa�mid�i klo�na�-
ze�pam�są�na�ogół�le�ka�mi�do�dat�ko�wy�mi.�Le�cze�nie�sko�ja�rzo�ne
mo�że�wy�wie�rać�ko�rzyst�ny�wpływ�kli�nicz�ny,�ale�jest�ogra�ni�czo�-
ne�czę�sto�ścią�wy�stę�po�wa�nia�i na�tę�że�niem�dzia�łań�nie�po�żą�da�-
nych.� Pa�ra�dok�sal�nie� wie�le� le�ków� prze�ciw�pa�dacz�ko�wych,
ta�kich�jak�fe�ny�to�ina,�kar�ba�ma�ze�pi�na�i la�mo�try�gi�na,�czę�sto�sku�-
tecz�nych�w na�pa�dach�czę�ścio�wych,�nie�kie�dy�na�si�la�na�pa�dy
lub�mio�klo�nie�w prze�bie�gu�pa�da�czek�mio�klo�nicz�nych.�W mio�-
klo�nicz�nym�sta�nie�pa�dacz�ko�wym�sku�tecz�ny� jest�kwas�wal-
pro�ino�wy�po�da�wa�ny�do�żyl�nie.50

LE CZE NIE MIO KLO NII POD KO RO WO -NAD SEG MEN TAL NYCH
Ty�po�we�le�ki�prze�ciw�pa�dacz�ko�we�na�ogół�nie�są�sku�tecz�-

ne�w le�cze�niu�mio�klo�nii�pod�ko�ro�wych.�W mio�klo�nii�sa�mo�-

ist�nej�(w tym�w ze�spo�le�mio�klo�nia�-dys�to�nia)�uży�tecz�ne�by�-
wa�ją�klo�na�ze�pam�i ben�zohek�sol�(lek�an�ty�cho�li�ner�gicz�ny).
W kil�ku�przy�pad�kach�cho�rych�z ze�spo�łem�mio�klo�nia�-dys�to�-
nia� stwier�dzo�no� do�bry� efekt� kli�nicz�ny� hy�drok�sy�ma�śla�nu�
so�do�we�go�(so�li�so�do�wej�kwa�su�gam�ma�-hy�drok�sym�le�ko�we�-
go).47 Zmniejszenie�mio�klo�nii�ob�ser�wo�wa�no�tak�że�po�za�sto�-
so�wa�niu� głę�bo�kiej� sty�mu�la�cji� wzgó�rza.� Ko�niecz�ne� jest
spraw�dze�nie�sku�tecz�no�ści�tej�me�to�dy�na�więk�szych�gru�pach
pa�cjen�tów.51

Od�ru�cho�we�mio�klo�nie�siat�ko�wa�te�i ze�spo�ły�opso�klo�nia�-
-mio�klo�nia� ule�ga�ją� czę�ścio�wej� re�duk�cji� po� za�sto�so�wa�niu�
klo�na�ze�pa�mu.52 Ostat�nio�wy�ka�za�no�do�brą�sku�tecz�ność�do�-
żyl�nych�im�mu�no�glo�bu�lin�w ze�spo�le�opso�klo�nii�-mio�klo�nii�(ze�-
spół� Kins�bo�ur�ne’a)� bę�dą�cą� praw�do�po�dob�nie� wy�ni�kiem
le�cze�nia�au�to�im�mu�no�lo�gicz�ne�go�scho�rze�nia�pod�sta�wo�we�go,
a nie� bez�po�śred�nie�go� ha�mo�wa�nia� zry�wań� mię�śnio�wych.53

W dzie�ciń�stwie�ze�spół�opso�klo�nii�-mio�klo�nii�mo�że�współ�wy�-
stę�po�wać�z ner�wia�kiem�za�rod�ko�wym�(neu�ro�bla�sto�ma)�i po�-
stę�po�wa�nie�tu�taj�jest�od�mien�ne�od sto�so�wa�ne�go�u do�ro�słych.
Klo�na�ze�pam�jest�le�kiem�pierw�sze�go�rzu�tu�w le�cze�niu�mio�klo�-
nii�pro�prio�spi�nal�nych�i hi�per�ek�plek�sji.�

LE CZE NIE MIO KLO NII SEG MEN TAL NYCH
Le�cze�nie�mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych�sta�no�wi�du�że�wy�zwa�-

nie� te�ra�peu�tycz�ne.�Li�sta� le�ków�o stwier�dzo�nej�w po�je�dyn�-
czych� przy�pad�kach� sku�tecz�no�ści� za�wie�ra� mię�dzy� in�ny�mi
klo�na�ze�pam,�kar�ba�ma�ze�pi�nę,�ba�klo�fen,�le�ki�an�ty�cho�li�ner�gicz�-
ne,�te�tra�be�za�ny�nę,�kwas�wal�pro�ino�wy,�fe�ny�to�inę,�la�mo�try�gi�-
nę,� su�ma�tryp�tan� i pi�ra�ce�tam.38 Kli�ki� uszne� w prze�bie�gu
mio�klo�nii�pod�nie�bien�nych�by�wa�ją�tak�na�si�lo�ne,�że�nie�kie�dy
wy�ko�ny�wa�ny�jest�za�bieg�ope�ra�cyj�ny�–�prze�cię�cie�mię�śnia�na�-
pi�na�cza�pod�nie�bie�nia�mięk�kie�go�i za�mknię�cie�trąb�ki�Eu�sta�-
chiu�sza.54 W nie�któ�rych�przy�pad�kach�sku�tecz�ne�mo�gą�być
in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej,�są�one�jed�nak�trud�ne�do wy�ko�-
na�nia,�a roz�prze�strze�nie�nie�się�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej�w tkan�ce
mo�że�być�przy�czy�ną�dzia�łań�nie�po�żą�da�nych.55

Klo�na�ze�pam� w daw�kach� do 6 mg� na� do�bę� jest� le�kiem
pierw�sze�go�wy�bo�ru�w le�cze�niu�rdze�nio�wych�mio�klo�nii�seg�-
men�tal�nych.�Po�zwa�la�na�ogół�uzy�skać�tyl�ko�czę�ścio�wą�po�pra�-
wę.� Przy�dat�ne� mo�gą� być� dia�ze�pam,� kar�ba�ma�ze�pi�na,
te�tra�be�na�zy�na�i le�we�ti�ra�ce�tam.�Zmniej�sze�nie�bó�lu�i ru�chów
mi�mo�wol�nych�moż�na�uzy�skać,�sto�su�jąc�in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�-
tu�li�no�wej.56

LE CZE NIE MIO KLO NII OB WO DO WYCH
Po�stę�po�wa�niem�pierw�sze�go�rzu�tu�w le�cze�niu�po�ło�wi�cze�-

go�kur�czu�twa�rzy�są�in�iek�cje�tok�sy�ny�bo�tu�li�no�wej.37 Me�to�da�
ta� jest� sku�tecz�na� tak�że� w te�ra�pii� in�nych� mio�klo�nii� ob�wo�-
do�wych.57 Le�ki�do�ust�ne�na�ogół�nie�da�ją�efek�tu,�ale�w kil�ku
przy�pad�kach�po�pra�wę�kli�nicz�ną�uzy�ska�no�po�po�da�niu�kar�ba�-
ma�ze�pi�ny.

This article from Neurologic Clinics of North America (Volume 27, Number 3, August
2009: 757-777, John N. Caviness, MD) is published by arrangement with Elsevier Inc.,
New York, New York, USA
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Mio�klo�nie�to�ob�jaw�kli�nicz�ny,�któ�ry�spra�wia�le�ka�rzom
du�żo�trud�no�ści�za�rów�no�dia�gno�stycz�nych,�jak�i te�-
ra�peu�tycz�nych.�W pi�śmien�nic�twie�po�świę�co�nym

za�bu�rze�niom�ru�cho�wym,�na�wet�spe�cja�li�stycz�nym,�nie�wie�le
jest�po�zy�cji�do�ty�czą�cych�te�go�za�gad�nie�nia.�Ko�men�to�wa�ny
ar�ty�kuł� sta�no�wi� więc� cen�ne� uzu�peł�nie�nie� wie�dzy.� Au�tor
przed�sta�wia�etio�lo�gicz�ną�kla�sy�fi�ka�cję�mio�klo�nii,�dzie�ląc�je
na:�fi�zjo�lo�gicz�ne,�sa�mo�ist�ne,�na�pa�do�we�i ob�ja�wo�we�(wtór�-
ne).�Du�żo�uwa�gi�po�świę�ca�dia�gno�sty�ce�mio�klo�nii,�pod�kre�-
śla�ko�niecz�ność�wy�ko�ny�wa�nia�wie�lu�ba�dań�do�dat�ko�wych
w ce�lu�usta�le�nia�przy�czy�ny�(tak�że�ba�dań�w kie�run�ku�cho�rób
me�ta�bo�licz�nych,�no�wo�two�ro�wych�i ge�ne�tycz�nych).�Szcze�-
gól�ne� zna�cze�nie� od�gry�wa� elek�tro�fi�zjo�lo�gia,� a ko�niecz�ne�
ba�da�nia� obej�mu�ją� wie�lo�ka�na�ło�wą� elek�tro�mio�gra�fię� po�-

wierzch�nio�wą,�elek�tro�en�ce�fa�lo�gra�fię�oraz�po�ten�cja�ły�wy�wo�-
ła�ne.�Wy�ni�ki�tych�ba�dań�po�zwa�la�ją�oce�nić�pod�typ�mio�klo�nii
(ko�ro�we,�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�we,�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�men�tal�-
ne,�seg�men�tal�ne,�ob�wo�do�we).�Au�tor�ko�men�to�wa�ne�go�ar�-
ty�ku�łu� pi�sze,� że� „kli�ni�cy�sta� po�wi�nien� umieć� roz�po�znać
i in�ter�pre�to�wać�wy�ni�ki�tych�ba�dań�w po�szcze�gól�nych�ro�dza�-
jach�mio�klo�nii”.�Nie�ste�ty,�do�stęp�ność�opi�sa�nych�w ar�ty�ku�-
le�ba�dań�elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nych�o tak�sze�ro�kim�za�kre�sie�nie
jest�w Pol�sce�po�wszech�na.

Opi�sy�po�szcze�gól�nych�pod�ty�pów�mio�klo�nii�są�in�te�re�su�-
ją�ce.�Szcze�gól�nie�cen�ne�są�frag�men�ty�do�ty�czą�ce�wy�ni�ków
ba�dań�elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nych.�Przed�przy�stą�pie�niem�do le�-
cze�nia�ob�ja�wo�we�go�mio�klo�nii�na�le�ży�uwzględ�nić�le�cze�nie
przy�czy�no�we�(w tym�tak�że�od�sta�wie�nie�le�ków�sprzy�ja�ją�cych
wy�stą�pie�niu� mio�klo�nii� –� ich� li�sta� jest� po�da�na� w pra�cy).�
Au�tor�oma�wia�tak�że�zróż�ni�co�wa�ne�le�cze�nie�mio�klo�nii�w po�-
szcze�gól�nych�pod�ty�pach.�

Naj�więk�szą�za�le�tą�te�go�ar�ty�ku�łu�jest�wy�raź�ne�uwy�pu�kle�-
nie,�że�zry�wa�nia�mię�śnio�we�po�wsta�ją�w wy�ni�ku�zmian�o róż�-
nej� lo�ka�li�za�cji� i etio�lo�gii.� Ko�men�to�wa�ny� ar�ty�kuł� to
war�to�ścio�wa�po�zy�cja,�któ�rą�po�le�cam�wszyst�kim�le�ka�rzom,
nie�tyl�ko�neu�ro�lo�gom.

Komentarz
Prof. dr hab. n. med. Urszula Fiszer
Klinika Neurologii i Epileptologii CMKP,
Warszawa
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Mio�klo�nie�to�ob�jaw�kli�nicz�ny,�któ�ry�spra�wia�le�ka�rzom
du�żo�trud�no�ści�za�rów�no�dia�gno�stycz�nych,�jak�i te�-
ra�peu�tycz�nych.�W pi�śmien�nic�twie�po�świę�co�nym

za�bu�rze�niom�ru�cho�wym,�na�wet�spe�cja�li�stycz�nym,�nie�wie�le
jest�po�zy�cji�do�ty�czą�cych�te�go�za�gad�nie�nia.�Ko�men�to�wa�ny
ar�ty�kuł� sta�no�wi� więc� cen�ne� uzu�peł�nie�nie� wie�dzy.� Au�tor
przed�sta�wia�etio�lo�gicz�ną�kla�sy�fi�ka�cję�mio�klo�nii,�dzie�ląc�je
na:�fi�zjo�lo�gicz�ne,�sa�mo�ist�ne,�na�pa�do�we�i ob�ja�wo�we�(wtór�-
ne).�Du�żo�uwa�gi�po�świę�ca�dia�gno�sty�ce�mio�klo�nii,�pod�kre�-
śla�ko�niecz�ność�wy�ko�ny�wa�nia�wie�lu�ba�dań�do�dat�ko�wych
w ce�lu�usta�le�nia�przy�czy�ny�(tak�że�ba�dań�w kie�run�ku�cho�rób
me�ta�bo�licz�nych,�no�wo�two�ro�wych�i ge�ne�tycz�nych).�Szcze�-
gól�ne� zna�cze�nie� od�gry�wa� elek�tro�fi�zjo�lo�gia,� a ko�niecz�ne�
ba�da�nia� obej�mu�ją� wie�lo�ka�na�ło�wą� elek�tro�mio�gra�fię� po�-

wierzch�nio�wą,�elek�tro�en�ce�fa�lo�gra�fię�oraz�po�ten�cja�ły�wy�wo�-
ła�ne.�Wy�ni�ki�tych�ba�dań�po�zwa�la�ją�oce�nić�pod�typ�mio�klo�nii
(ko�ro�we,�ko�ro�wo�-pod�ko�ro�we,�pod�ko�ro�wo�-nad�seg�men�tal�-
ne,�seg�men�tal�ne,�ob�wo�do�we).�Au�tor�ko�men�to�wa�ne�go�ar�-
ty�ku�łu� pi�sze,� że� „kli�ni�cy�sta� po�wi�nien� umieć� roz�po�znać
i in�ter�pre�to�wać�wy�ni�ki�tych�ba�dań�w po�szcze�gól�nych�ro�dza�-
jach�mio�klo�nii”.�Nie�ste�ty,�do�stęp�ność�opi�sa�nych�w ar�ty�ku�-
le�ba�dań�elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nych�o tak�sze�ro�kim�za�kre�sie�nie
jest�w Pol�sce�po�wszech�na.

Opi�sy�po�szcze�gól�nych�pod�ty�pów�mio�klo�nii�są�in�te�re�su�-
ją�ce.�Szcze�gól�nie�cen�ne�są�frag�men�ty�do�ty�czą�ce�wy�ni�ków
ba�dań�elek�tro�fi�zjo�lo�gicz�nych.�Przed�przy�stą�pie�niem�do le�-
cze�nia�ob�ja�wo�we�go�mio�klo�nii�na�le�ży�uwzględ�nić�le�cze�nie
przy�czy�no�we�(w tym�tak�że�od�sta�wie�nie�le�ków�sprzy�ja�ją�cych
wy�stą�pie�niu� mio�klo�nii� –� ich� li�sta� jest� po�da�na� w pra�cy).�
Au�tor�oma�wia�tak�że�zróż�ni�co�wa�ne�le�cze�nie�mio�klo�nii�w po�-
szcze�gól�nych�pod�ty�pach.�

Naj�więk�szą�za�le�tą�te�go�ar�ty�ku�łu�jest�wy�raź�ne�uwy�pu�kle�-
nie,�że�zry�wa�nia�mię�śnio�we�po�wsta�ją�w wy�ni�ku�zmian�o róż�-
nej� lo�ka�li�za�cji� i etio�lo�gii.� Ko�men�to�wa�ny� ar�ty�kuł� to
war�to�ścio�wa�po�zy�cja,�któ�rą�po�le�cam�wszyst�kim�le�ka�rzom,
nie�tyl�ko�neu�ro�lo�gom.

Komentarz
Prof. dr hab. n. med. Urszula Fiszer
Klinika Neurologii i Epileptologii CMKP,
Warszawa

29-41_caviness:kpd 2010-01-13 14:58 Page 41

www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie

http://www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie

