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Santrauka. Mioklonijos - tai staigiis, trumpi, nevalingi pavieniai ar pasikartojantys raume-
ny trik¢iojimai. Mioklonijos dazniausiai klasifikuojamos pagal etiologija ir fiziologini iSsi-

vystymo mechanizma. Jos gali biti fiziologinés ir patologinés, paveldimos ar igytos dél jvai-
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riy struktariniy smegeny pazeidimy ar sisteminiy ligy. Straipsnyje pateikiamos mioklonijy
Kklasifikacijos ir klinika, apzvelgiamos dazniausios ligos ir sindromai, kuriy metu stebimos
mioklonijos, ir aptariami mioklonijy iStyrimo bei gydymo aspektai.
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mioklonijy medikamentinis gydymas.

Mioklonijos - tai staiglis, trumpi, nevalingi, pavieniai arba
pasikartojantys raumens ar raumeny grupés tritk¢iojimai,
kurie pagal savo pasireisSkima gali buti teigiami (pozity-
vios mioklonijos) arba neigiami (negatyvios mioklonijos).
Teigiamiems yra budingas staigus raumens trukteléji-
mas (<100 ms), neigiamiems - trumpam (<500 ms) is-
nykstantis raumens tonusas, kai nutriiksta buvusi valinga
raumens veikla ar prarandama buvusi galtnés padétis
[1-3]. Po trukteléjimo gali biiti valingas kompensacinis ju-
desys, siekiant sugrazinti buvusia galiinés padéti. Kai
mioklonijos pasireiskia apatinéje galtinéje ar liemens srity-
je, pacientas, praradgs laikysena, gali kristi [1, 4].
Daznesnés yra pozityvios mioklonijos. Jos paprastai
stebimos sergant genetine, struktiirine ar progresuojancia
mioklonine epilepsija [3]. Negatyvios mioklonijos gali kil-
ti zievéje ar pozievyje, jos blina abipusés, ritmiskos ar is
dalies ritmiskos ir dazniausiai iSsivysto dél toksiniy, meta-
boliniy priezas¢iy. Atskira mioklonijy riisis - ortostatinés
mioklonijos, pasireiskiancios staigiai atsistojus is gulimos
pozicijos, palaipsniui trikdancios eisena ir laikysena [3].
Klasikinis pozieviniy negatyviy mioklonijy pavyz-
dys - asteriksis, stebimas toksiniy, metaboliniy encefalo-
patijy metu [3]. Sergantiesiems progresuojanc¢ia miokloni-
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ne epilepsija ir pacientams, patyrusiems smegeny hipoksi-
ja, gali buti stebimos abi mioklonijy rasys [1, 4, 5]. Pagal
rysi su padétimi ar veiksmu jos skirstomos i ramybeés, pa-
déties (stebimos suteikus galtinei tam tikra padéti, pvz., is-
tiesus rankas) ir veiksmo (stebimos atliekant valingus ju-
desius) [1, 5]. Gali biti spontaninés, nepriklausomos nuo
iSorinio ar vidinio stimulo, ir refleksinés - kaip atsakas i
dirgiklj [1, 5].

Pagal pasireiskima kiine mioklonijos klasifikuojamos i
zidinines (apimama viena kaino sritis), segmentines (api-
mamos gretutinés kiino dalys: galva ir kaklas, kaklas ir ran-
kos), daugiazidinines (apimamos ne gretutinés kino dalys:
galva ir rankos, rankos ir kojos) ir generalizuotas (genera-
lizuotas sinchroninis veido, kaklo, galtiniy ir liemens jude-
sys, susidedantis i$ ranky atitraukimo ir kaklo, liemens,
kluby ir keliy sanariy staigaus sulenkimo).

Siuo metu naudojamos dvi pagrindinés mioklonijy kla-
sifikacijos: etiologiné ir fiziologiné [1, 3].

ETIOLOGINE KLASIFIKACIJA

Pagal etiologija mioklonijos skirstomos i: 1) fiziologines,
2) esencialines, 3) epilepsines ir 4) simptomines (antrines).
Atskirai isskiriamos 5) psichogeninés mioklonijos.
Fiziologines mioklonijas patiria sveiki asmenys. Tai
trukciojimai uzmiegant (hipnagoginés mioklonijos), zag-
séjimas ir fiziologiné iSgascio reakcija [5]. Miokloniniai
trukc¢iojimai uzmiegant ar miegant dazniausiai biina dau-
giazidininiai ir apima distalines galtiniy dalis, jie neturi
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neigiamos itakos asmens kasdieniam gyvenimui ir miegui
[5]. Reciau miego mioklonijos biina generalizuotos, apima
liemens ir pilvo raumenis (angl. massive myoclonic jerks)
[5].

Esencialinés mioklonijos pasireiskia kaip izoliuotas
neurologinis simptomas arba biina kartu su tremoru, disto-
nija. Gali buti sporadinés arba paveldimos. Pastarosios
dazniausiai prasideda jaunesniems kaip 20 mety asmenims
dominuojancios virSutingje kiino dalyje. Nors matoma ir
spontaniniy trik¢iojimy, dazniausiai esencialines mioklo-
nijas sukelia veiksmas. Eiga - gerybiné, progresuoja labai
létai ir yra suderinama su aktyviu kasdieniu gyvenimu. Jos
metu neblina smegenéliy ataksijos, spastisSkumo, demenci-
jos ar kity epilepsijos priepuoliy, kas budinga simptomi-
néms ar epilepsinéms mioklonijoms [5, 6]. Esencialinéms
mioklonijoms priskiriama miokloniné distonija. Sio susir-
gimo metu dominuoja distonija, bet stebimos ir miokloni-
jos. Liga yra paveldima autosominiu dominantiniu biidu
[3, 6]. Simptomai dazniausiai prasideda pries paauglyste
(suserga jaunesni nei 20 mety zmonés) ir pasireiskia pro-
ksimalinése ranky bei virSutinéje liemens dalyse [3, 6].
Bidinga, kad nevalingus judesius isskirtinai sékmingai
malsina alkoholis [3]. Zidininé distonija pasireiskia kakle
arba kaip raSymo spazmas [3], kartu gali pasireiksti ivairts
psichiatriniai simptomai (nuotaikos sutrikimai, obscesinis
kompulsinis sutrikimas, piktnaudziavimas psichoaktyvio-
mis medziagomis, nerimo, fobijy ir panikos ataky sutriki-
mai ar psichozé). Taip pat aprasomas ir kognityvinis defi-
citas. Eiga dazniausiai yra gerybiné. Seimose, serganciose
Sia liga, apraSsomos ivairios 7 chromosomos sarkoglikano
geno mutacijos [5, 6], taip pat torsino-A DYTI geno ir do-
pamino receptoriaus D2 geno mutacijos. Randamas rysys
su 18p11 chromosomos mutacijomis (DY715 distonija) [6,
71.

Epilepsinés mioklonijos yra epilepsinio sindromo ar
epilepsijos dalis [6]. Jos gali biiti pozityvios ir negatyvios.
Epilepsiniy mioklonijy metu elektroencefalogramoje
(EEG) registruojamos generalizuotos epilepsinés iSkrovos
(0,5-2 sekundziy trukmés generalizuoty polipiky plitips-
nis), tac¢iau pacios mioklonijos kliniskai gali bati zidininés,
segmentinés ar generalizuotos [8, 9]. Generalizuotos
mioklonijos - dazniausias genetiniy generalizuoty epilep-
sijy (pvz., juveniliné miokloniné epilepsija, JME) arba ant-
riniy (simptominiy) generalizuoty epilepsijy (progresuo-
janti miokloniné epilepsija, PME) simptomas [5, 6]. Ser-
gant JIME, pacientai dazniausiai patiria trijy rasiy priepuo-
lius: absansus, mioklonijas ir generalizuotus toninius klo-
ninius traukulius (GTKT) [5, 8, 9]. GTKT patiria iki 100 %
pacienty. Mioklonijy buvimas neretai iSsiaiskinamas deta-
liau renkant anamnezg - pacientai nurodo rytinius nevalin-
gus galtiniy truk¢iojimus, pasireiSkiancius per pirmaja va-
landa po pabudimo [4]. Juos daznai sukelia nuovargis ir
miego stoka. JME mioklonijos paprastai pasireiskia virsu-
tinése galtinése ir gali apimti tik pirstus - biiti beveik nepa-
stebimos. Tokiems pacientams i$ ranky iskrenta daiktai,
todél jie atrodo nerangis [6]. Kartais mioklonijos buina la-
bai ryskios, sukeliancios kritimus. Mazdaug 20-30 % pa-
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cienty patiria ir absansus [9, 10]. Absansai pasireiSkia
5-16 mety amziuje, o mioklonijos pasireiskia 1-9 metais
veliau, dazniausiai 14-15 mety amziuje [9, 10]. GTKT
priepuoliai atsiranda praéjus keliems ménesiams po miok-
lonijy pradzios. JME yra budingi pakitimai EEG - regist-
ruojamos 3-6 Hz generalizuotos polipiky ir bangos iskro-
vos, taciau iki trecdalio pacienty EEG gali biti registruoja-
mi pavieniai zidininiai pikai, pikas-banga kompleksai arba
léty bangy iSkrovos. Liga tesiasi visa gyvenima, taciau rys-
kiai pageréja po 40 mety amziaus ir labai priklauso nuo
vaisty vartojimo (nesikartoja).

Progresuojanti miokloniné epilepsija (PME) - tai gru-
pé rety genetiniy metaboliniy sutrikimy, kuriy metu, be
mioklonijy ir GTKT priepuoliy, progresuoja ataksija ir de-
mencija [1, 3, 6]. Siai ligy grupei priklauso: Unverricht-
Lundborg liga, miokloniné epilepsija su nelygiomis raudo-
nosiomis skaidulomis (angl. Myoclonic epilepsy with rag-
ged red fibers, MERRF), Lafora liga ir kitos [1, 6, 9].

Unverricht-Lundborg liga - dazniausias ir lengviau-
sias PME tipas, paveldimas autosominiu recesyviniu ba-
du, kurj sukelia CSTB geno mutacijos [9]. Pirmasis ligos
simptomas blina zievinés mioklonijos veide, kine ir prok-
simalinése galtiniy dalyse. Daliai pacienty pasireiskia ir re-
ti GTKT. Liga progresuoja per 3-8 metus nuo klinikiniy
simptomy atsiradimo [9]. Mioklonijos tampa nuolat besi-
tesiancios, panasios i pastovy mazos amplitudés drebéji-
ma, pasireiskiantj visuose kiino raumenyse, iskaitant lie-
Zuvj ir burnos raumenis. Jo fone atsiranda ryskiy, didelés
amplitudés mioklonijy, sukelianciy kritimus. Kartu pro-
gresuoja ataksija, stebimas lengvas kognityvinis sutriki-
mas. Ligai budingi remisijos epizodai, trunkantys iki keliy
savaiciy, kai simptomai palengvéja ar beveik iSnyksta, ta-
Ciau, ligai progresuojant, remisijos epizodai darosi vis
trumpesni [9]. Simptomus labai blogina (kartais) gydymui
skiriamas fenitoinas. GTKT priepuoliai kontroliuojami
lengyvai, taciau mioklonijy kontrolé yra sunki [9].

MERRF metu stebimos zievinés mioklonijos, GTKT,
ataksija ir miopatija, raumens biopsijoje stebimi tipiniai ra-
diniai - nelygios raudonosios skaidulos [6]. Liga, susijusi
su mitochondrinés DNR mutacijomis, pasireiskia jau vai-
kystéje (3-10 mety amziuje) progresuojanéiomis Zieviné-
mis mioklonijomis, daznai refrakterinémis gydymui [6].
Véliau pasireiskia ir GTKT priepuoliai, ataksija bei kiti
smegenéliy pazeidimo simptomai. Miopatija dazniausiai
buna nedidelio laipsnio. Ligai progresuojant, atsiranda
kognityviniy sutrikimy [9]. Prognozé yra labai jvairi, pri-
klauso nuo to, kiek procenty mutuotos mitochondrinés
DNR individas paveldi ir kaip su Siuo paveldéjimu yra su-
sije pazeidimai, iSplitg organizme. Atitinkamai kai kurie
pacientai nugyvena vidutinés gyvenimo trukmés gyveni-
ma, o kiti mirsta dar vaikystéje [9]. Geny mutacijy gydymo
Sia diena néra, todél taikomas tik simptominis gydymas.

Lafora liga - vienas sunkiausiy, bet gana daznai pasi-
taikantis (iki 10 % visy PME) PME sindromas, pasireis-
kiantis progresuojanciomis mioklonijomis, fotostimulia-
cijai jautriais pakausinés skilties zZidininiais priepuoliais ir
demencija [6, 9]. Liga prasideda mioklonijomis arba zidi-
niniais pakausinés skilties priepuoliais, bet gali prasidéti ir
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elgesio pasikeitimu ar kognityviniais sutrikimais. Liga pa-
sireiskia kliniskai 11-18 gyvenimo metais ir per 5-8 metus
progresuoja iki ryskaus neigalumo [6]. Odos, kepeny, rau-
meny ar smegeny biopsijoje randami budingi ligai Lafora
kiineliai. Liga yra paveldima autosominiu recesyviniu bi-
du ir susijusi su EPM2A ir EPM2B/NHLRC?2 geny mutaci-
jomis [6]. Paskutinése ligos stadijose stebima sunki de-
mencija, spastiné kvadriparezé ir beveik nuolat besikarto-
jancios mioklonijos [9]. Pacientai pasiekia galuting ligos
stadija ir mirsta per 1-10 mety nuo simptomy pasireiskimo
pradzios (vidutiniskai po 5 mety). Vidutinis amzius mirs-
tant - 20 mety [9].

Simptominés mioklonijos, dazniausia mioklonijy for-
ma [3-6, 11-13], gali atsirasti dél struktiriniy pakitimy
galvos ar nugaros smegenyse sergant insultu, esant galvos
smegeny traumai, navikui, demielinizaciniams Zidiniams,
encefalitui, paraneoplastinio susirgimo metu, sergant neu-
rodegeneracinémis ligomis (multisistemine atrofija, korti-
kobazaline degeneracija, Creutzfeldt-Jakob liga, dentato-
rubro-palidoluzine atrofija (DRPLA), paveldimy metabo-
liniy ligy metu, dél ne neurologiniy sisteminiy priezas¢iy
(posthipoksinés, vaisty sukeltos, toksinés, metabolinés
kilmés mioklonijos), kaupimo ligy metu (neuroniné ceroi-
diné lipofuscinozé, sialidozé) [3-6, 11]. Simptominés
mioklonijos dazniausiai biina zievinés [14, 15], zidininés
gali pasireiksti ir asteriksis arba kamieno tinklinio darinio
mioklonijos [11-13].

Toksines, metabolines mioklonijas paprastai lydi ence-
falopatija, ataksija, kity rasiy priepuoliai [1, 11, 13]. Daz-
niausios metabolinés priezastys, galin¢ios sukelti mioklo-
nijas, yra inksty, kepeny, kvépavimo funkcijos nepakan-
kamumas, gliukozés apykaitos sutrikimai, elektrolity dis-
balansas, hipertiroidizmas, metaboliné alkalozé ar acido-
z¢, vitamino E deficitas, Hasimoto encefalopatija, kvépa-
vimo nepakankamumas. Toksiniy mioklonijy priezastys
yra ilgalaikis pastovus alkoholio vartojimas ar jo nutrauki-
mo sindromas, dializés sindromas dél aliuminio toksisku-
mo, létinis tolueno vartojimas, metilbromido ar kity me-
dziagy uostymas.

Mioklonijas gali sukelti ir kai kuriy vaisty vartojimas,
dazniau levodopa, benzodiazepinai, antidepresantai
(SSRI, cikliniai antidepresantai, MAO inhibitoriai), litis,
antibiotikai (cefalosporinai, kvinolonai), klozapinas, opi-
oidai, VNE (gabapentinas, pregabalinas, lamotriginas, fe-
nitoinas, fenobarbitalis), propofolis, kardiologiniai vaistai
(kalcio kanaly blokatoriai, antiaritmikai), kontrastas, vais-
tai nuo viduriavimo (bismuto subsalicilatai) [2, 13].

Toksinés ar vaisty sukeltos mioklonijos diagnozuoja-
mos atmetus kitas galimas priezastis, kai yra Zinomas nau-
jo ar galimai kenksmingo vaisto vartojimas. Dozés suvar-
tojimas laike yra susijes su mioklonijy atsiradimu. Daz-
lizuotos, jautrios stimului arba veiksmui, lydimos kity neu-
rologiniy simptomy, ypac encefalopatijos. Pavyzdziui, di-
klofenakas sukelia segmentines mioklonijas [2].

Isskiriamos veiksmo mioklonijos su inksty funkcijos
nepakankamumu - tai PME rsis, susijusi su inksty funk-

cijos sutrikimu [1, 11, 16]. 17-26 gyvenimo metais prasi-
deda tremoras, véliau - veiksmo mioklonijos, nedazni
GTKT priepuoliai, smegenéliy pazeidimo simptomai, atsi-
randa proteinurija. Liga progresuoja iki inksty funkcijos
nepakankamumo [1, 16, 17]. Diagnozé patvirtinama gene-
tiniu tyrimu - nustatoma LIMP-2 geno mutacija, paveldi-
ma autosominiu recesyviniu budu [1, 11, 17].

Suaugusiyjy opsoklonuso-mioklonuso sindromo metu
taip pat pasireiskia ir mioklonijos. Opsoklonusas - tai pa-
stovis nevalingi pasikartojantys greiti, konjuguoti miok-
loniniai akiy judesiai (sakados), visy krypciy, jvairios am-
plitudés ir daznio, sustipréjantys uzsimerkus ir isliekantys
miegant [11]. Opsoklonusas sukelia judancios aplinkos
iliuzija [3]. Skiriasi nuo akiy virpéjimo, kuris baina tik hori-
zontalios krypties, ir nenormaliy akiy judesiy periodas kei-
¢iasi sunormalaus zvilgsnio periodu [11]. Mioklonijos yra
kamieninés kilmés, pasireiskia galinése ir liemens asi-
niuose raumenyse, jas sukelia veiksmas ir jos islicka atlie-
kant valinga judesi [11]. Vaikams Sis sindromas pasireis-
kia neuroblastomos, ganglioneuroblastomos atveju [3].
Suaugusiesiems kartu gali buti stebima ataksija ir kiti sme-
genéliy pazeidimo simptomai [11, 18, 19]. Sie pacientai
meniskai apibidinami kaip turintys ,,Sokancias akis ir ko-
jas* [11]. Suaugusiesiems §is sindromas dazniausiai biina
idiopatinés arba paraneoplastinés kilmés (susijusi su kri-
ties ar smulkialasteline plauciy karcinoma) [9], re¢iau nu-
statoma kita etiologija: intrakranijiné hemoragija, post-
streptokokinis faringitas, virusiné infekcija ar metaboliniai
sutrikimai [11-13, 19].

Mioklonijos stebimos ir sergantiems neurodegeneraci-
némis ligomis - Zievines mioklonijas turi iki 15 % pacienty
su Lewy kiineliy ar Parkinsono ligos demencija, taciau jos
retai pastebimos sergantiems Parkinsono liga be demenci-
jos [1, 4, 11]. Pacientams su Lewy kuneliy demencija
mioklonijos jprastai biina mazos amplitudés, abipusés ir
Dazniausiai jas sukelia valingas virsutiniy galiiniy veiks-
mas ar padétis [11]. Multisistemine atrofija sergantys pa-
cientai daznai patiria nereguliarius, mazos amplitudés
miokloninius trik¢iojimus (angl. poliminimyoclonus) ran-
kose ar tik ranky pirstuose [1, 3], suteikiant jiems istiesta
padéti (kitaip dar vadinamas trikc¢iojantis posturalinis tre-
moras) [14]. Poliminimioklonijos yra jautrios stimulams,
sustipréja atliekant valingus judesius. Zievine kilme gali-
ma fiksuoti EEG (elektroencefalografijos) ir SSSP (soma-
tosensoriniy sukeltyjy potencialy) tyrimais. Iki 50 % pa-
cienty, serganciy kortikobazaline degeneracija, patiria
mioklonijas, kurios dazniausiai biina zidininés, pasireiskia
rankoje kartu su apraksija, rigidiSkumu, distonija ir
alien-limb fenomenu [1, 5, 14]. Ligos pradzioje miokloni-
jos bina ritmiskos, pasikartojancios, panasios i trik¢iojan-
ti tremora, paryskéja judinant ranka ar po somatosensori-
nés stimuliacijos (refleksinés mioklonijos). Jos yra zZievi-
nés, nors galima ir pozieviné kilmé. Priesingai nei kortiko-
bazalinés degeneracijos metu, sergant supranukleariniu
paralyziumi, mioklonijos yra retos. Reciau mioklonijos
stebimos sergantiems ankstyvos pradzios Hantingtono li-
ga ir esant ilgam CAG kodo pasikartojimui [5, 16]. Miok-
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lonijos gali pasireiksti vidutinéje ar vélyvojoje Alzheime-
gali buti ir segmentings, Zidininés ar net generalizuotos, at-
siranda ramybéje ar spontaniskai, gali buti refleksinés ar
reciau - veiksmo mioklonijos [5, 11]. Budingos ortostati-
nés mioklonijos, sutrikdancios eiseng ir laikysena [3, 14],
taip pat poliminimioklonijos [11]. Ankstyvojoje stadijoje
aptinkamos esant Seiminiams atvejams ar ankstyvosios
pradzios Alzheimerio ligai [11].

Mioklonijos yra tipinis radinys, sergant tiek sporadi-
ne, tiek ir Seimine Creutzfeldt-Jacob liga. Ligos pradzioje
mioklonijos blina pavienés, sporadinés, o ligai progre-
suojant tampa iSplitusios, ritmiskos, ryskiausios galiinése
ar visame kiine, ypac¢ liemens raumenyse (0,6-1,5 Hz)
[11].

Progresuojan¢ioms miokloninéms ataksijoms (PMA)
(pvz., Rumsey-Hunt sindromas) yra budingos isreikstos
mioklonijos ir ataksijos, kurias reciau lydi progresuojanti
demencija [1]. PMA stebimos kai kuriy mitochondriniy li-
gy, kai kuriais Unverricht-Lundborg ligos atvejais [1].

Psichogeninés mioklonijos gali prasidéti spontaniskai
arba patyrus iSoring trauma. Jos gali biti zZidininés arba ge-
neralizuotos [1], trikéiojimus galima isblaskyti ar nu-
traukti iSoriniais stimulais. Budingi mioklonijy plitips-
niai - staiga prasidedantys ir pasibaigiantys, nesusije neisu
atliekama veikla, nei su stimulais ar pan. [1]. Psichogeni-
nés mioklonijos nepasireiskia miego metu. Reakcija i sti-
mulus dazniausiai biina perdéta, gali vyrauti psichogeni-
nés patologijos predispozicija, teigiamas atsakas i placeba.
Kartais sunku atskirti nuo organiniy mioklonijy. Diferen-
cinei diagnostikai padeda EEG ir EMG tyrimai (aprasyti
toliau).

FIZIOLOGINE KLASIFIKACIJA

Fiziologiné klasifikacija padeda parinkti efektyviausia gy-
dyma. Pagal numanoma kilme ir iSsivystymo patogeneze
smegenyse, mioklonijos skirstomos i: 1) Zievines, 2) po-
zZievines, 3) spinalines (periferines) ir 4) fiziologines.
Zievinés mioklonijos yra dazniausia mioklonijy for-
ma. Paprastai pasireiskia virsutiniy galtiniy distalinése da-
lyse ir veide (reprezentuoja didziausia zievés plota) [1, 15,
sés arba abipusés, generalizuotos (dél impulso iSplitimo
Zieveje ar | abu pusrutulius per didziaja smegeny jungti),
teigiamos arba neigiamos [1, 14, 15, 20, 21]. Dazniausiai
pasireiskia valingy judesiy metu, kalbant (daugelis zievés
zony dalyvauja sukuriant valinga judesi), todél gali trikdy-
ti kalbg ar eiseng. Zievinés mioklonijos daznai kyla kaip at-
sakas i iSorini stimula (yra refleksinés) - prisilietima, ar re-
tai - { vizualinj stimula [1, 21], taciau ramybéje gali biti
neisreikstos [14]. Zievinés mioklonijos, besitesiancios va-
landas, dienas, savaites, vadinamos besitgsiancia zidinine
epilepsija (angl. Epilepsia partialis continua), tai yra reta
zidininés epilepsijos rasis [14, 15, 20]. Jas dazniau sukelia
sensomotorinés smegeny zievés pazeidimas (kraujagysli-
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nés, uzdegiminés, onkologinés ar kitos kilmés), kuris le-
mia padidéjusi smegeny lasteliy jaudruma [14].
ce-Adams sindromas (posthipoksinés mioklonijos), pro-
gresuojancios miokloninés epilepsijos, progresuojancios
miokloninés ataksijos ir neurodegeneracinés ligos (apra-
Sytos anksciau).

Posthipoksinés mioklonijos (PHM) (Lance-Adams
sindromas) yra stebimos sveikstant po iimios sunkios sme-
geny hipoksijos. Dazniausia hipoksijos priezastis - kvépa-
vimo funkcijos nepakankamumas astmos metu, Sirdies su-
stojimas ir po jo sekantis kvépavimo nepakankamumas,
gaivinimas, vaisty perdozavimas [1, 3, 4]. Pacientai bana
istikti komos nuo keliy dieny iki dviejy savaiciy [5]. Miok-
lonijos ir kity raisiy priepuoliai gali buti stebimi dar komos
metu. Pabudus i§ komos, mioklonijos tampa matomos,
ypac atliekant valingus judesius - jie sukelia didelés am-
plitudés miokloniniy trikéiojimy laving ir judesiy pauze
dingas teigiamy ir neigiamy mioklonijy derinys, kartais
gali pasireiksti refleksinés tinklinio darinio mioklonijos ar-
ba perdéto iSgascio (hiperekpleksijos) mioklonijos [1, 4,
11]. Mioklonijy amplitudé yra tiesiogiai proporcinga
veiksmy delikatumui / smulkumui, jos sukelia rysky ne-
igaluma kasdiengje veikloje. Eisena sutrinka ne tik dél tei-
giamy, bet ir dél neigiamy mioklonijy, kurios lemia kriti-
mus. Pagrindinis invalidizuojantis simptomas - veiksmo
mioklonijos, taciau kartu gali biti ir ivairaus laipsnio kog-
nityvinis sutrikimas, kity rasiy priepuoliy ir kity neurolo-
giniy simptomy [1, 4, 5]. Neigiamos mioklonijos proksi-
maliniuose kojy raumenyse yra ypac¢ atsparios gydymui,
todél daznai pasodina pacienta i neigaliojo veziméli. Kai
kuriems pacientams, praéjus Siek tiek laiko, gali pageréti -
jie gali vaikscioti be pagalbos ar net nutraukti gydyma
VNE. Paskyrus gydyma, daliai pacienty, laikui bégant,
mioklonijy sumazéja, taciau daugumai islieka reikSmingas
judesiy sutrikimas ir nejgalumas.

Pozievinés mioklonijos kyla tarp smegeny zievés ir
nugaros smegeny. Jos skirstomos i segmentines, neseg-
mentines ir kamienines tinklinio darinio mioklonijas. Taip
pat pozievinéms mioklonijoms priskiriama miokloniné
distonija ar vaisty sukeltos mioklonijos, kadangi raumens
susitraukimai nekoreliuoja su pokyciais EEG [1].

Vienas segmentinés pozievinés mioklonijos pavyz-
dziy - gomurio mioklonijos. Tai kamieninés mioklonijos,
kurioms budingi ritmiski (1-2 Hz) minkstojo gomurio su-
sitraukimai, kylantys dél Guillain-Mollaret trikampyje
(GMT) esancios disfunkcijos (esencialinés gomurio miok-
lonijos) arba struktiirinio pazeidimo (simptominés gomu-
rio mioklonijos) [1, 2, 21]. GMT sudaro funkcinis rysys
tarp smegenéliy dantytojo branduolio (lot. nucleus
dentatus), viduriniy smegeny raudonojo branduolio (lot.
nucleus ruber) ir pailgyjy smegeny apatinio alyvos bran-
duolio (lot. nucleus olivarius inferior) [1, 2, 21]. Kadangi
trukciojimai yra daugiau pasikartojantys, ritmiski, o ne vir-
pamieji susitraukimai, jie vadinami segmentinémis miok-
lonijomis, o ne tremoru [1]. Esencialines gomurio mioklo-
nijas sukelia ritmiski minkstojo gumurio tempiamojo rau-
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mens (lot. musculus tensor veli palatini) susitraukimai. Sis
raumuo inervuojamas vieno is triSakio nervo branduoliy.
Raumuo jeina i Eustachijaus vamzdzio lateralinés sienos
sandarg. Ritmiski raumens susitraukimai lemia kartotinj
Eustachijaus vamzdzio atsidaryma ir uzsidaryma, kas su-
kelia girdimuosius klikus (angl. click), kuriuos pacientas
girdi, kai patiria gomurio mioklonijas [2, 15, 21]. Sios
mioklonijos, taip pat ir specifinis garsas, iSnyksta miegant.
Esencialinés formos atvejai yra labai reti, o sergamumas
tarp motery ir vyry pasiskirstes vienodai. Simptominés go-
murio mioklonijos daznesnés nei esencialings, vyrai yra
pazeidziami dazniau nei moterys. Esant simptominéms
gomurio mioklonijoms, pagrindinis | patogenezg itrauktas
raumuo yra minkstojo gomurio keliamasis raumuo (lot.
musculus levator veli palatini), inervuojamas veidinio ner-
vo branduolio [15]. Simptomines gomurio mioklonijas
taip pat lydi klikai, taciau jie iSlieka ir miegant [1, 2]. Simp-
tominés mioklonijos atsiranda dél kraujotakos sutrikimo,
iSsétinés sklerozés demielinizuojanc¢iy zidiniy ar augliy
smegeny kamiene ir smegenélése. Dél persipinancios gal-
viniy nervy inervacijos kai kuriems pacientams kartu biina
oscilopsijos, nistagmas. Sergantiems simptomatinémis
gomurio mioklonijomis taip pat gali bti veido ir galtniy
1éti ritmiski judesiai, vadinami mioritmija [2].
Klasikiniai nesegmentinés pozievinés mioklonijos, ky-
lancios i$ smegeny kamieno, pavyzdziai yra iSgascio su-
keltas krupteléjimas (angl. startle), hiperekpleksija (angl.
hyperekplexia) ir refleksinés tinklinio darinio mioklonijos
[1, 18, 21]. Kamieninés mioklonijos dazniausiai bina ge-
neralizuotos ir jautrios girdimiems (auditoriniams) stimu-
lams [1]. Fiziologinis iSgastis (angl. startle) yra fiziologi-
nio kamieninio reflekso pavyzdys, kai, iSgirdus staigy, ne-
tikéta garsa, kiinas nugrimzta i apsisaugojimo biiseng (is-
tinka staigus kuino kripteléjimas, labai trumpas sustingi-
mas). Kartais stebimas ir atsakas j netikéta prisilietima ar
regimaji stimula. Hiperekpleksija yra patologiné perdéta
normalios iSgascio reakcijos forma, kai mioklonija nesilp-
néja veikiant pakartotiniam (jau zinomam) stimului, o ku-
no sustingimas biuina uzsitgses [22, 23]. Tipinis klinikinis
testas, atliekamas hiperekpleksijai diagnozuoti, - nesilp-
néjantis galvos atitraukimo refleksas [23]. Kartotinai lie-
¢iant ar $velniai tapsnojant triSakio nervo jnervuojamas
veido sritis (nosies virsing, lupas, skruostus), apsauginis
galvos atitraukimo judesys nesilpnéja. Fiziologinio i§gas-
¢io metu kartojant stimula, galvos atitraukimas silpnéja ir
iSnyksta priprantant prie nekenksmingo stimulo [23]. Hi-
perekpleksija gali biiti Seiminé dél autosominiu dominanti-
niu budu paveldimos glicino receptoriaus alfal (GLRA1)
subvieneto mutacijos 5 chromosomoje [2, 3, 22, 23], idio-
patiné arba simptominé (dél uzdegiminiy, demielinizaci-
jos zidiniy ar kraujagysliy pazeidimy smegeny kamiene).
Seiminé hiperekpleksija gali biiti paveldima ir recesyviniu
paveldéjimo biidu (dél SLC6AS5 geno mutacijos) [2, 3, 23].
Sunkiais hiperekpleksijos atvejais jau vaikystéje stebimas
pastovus raumeny sukaustymas ir stipréjancios iSgascio
atakos, pasibaigiancios kritimais. Kai kurie pacientai pati-
ria kity rasiy priepuoliy ir yra zemo intelekto. Lengvesnés
formos pacientai patiria tik perdéto iSgascio atsaka j stimu-

la ir mioklonijas miego metu [2, 3]. Manoma, kad hiperek-
pleksija kyla smegeny kamieno tilte esancio tinklinio dari-
nio medialinéje dalyje.

Kamieninés tinklinio darinio mioklonijos - kita pozie-
viniy nesegmentiniy generalizuoty mioklonijy forma. Pa-
tologinis aktyvumas kyla apatinéje smegeny kamieno tin-
klinio darinio dalyje. Smegeny kamieno motoriniai centrai
ir laidai yra glaudziai susij¢ su pozieviniais refleksiniais
centrais ir liemens bei pilvo aksialiniy raumeny veikla. Im-
pulsas nuo patologinio aktyvumo zidinio ekstrapiramidi-
niais ir piramidiniais laidais plinta aukstyn ir Zemyn, sukel-
damas abipuses, iSplitusias, iSoriniam stimului jautrias
mioklonijas, labiausiai iSreikstas liemens ir pilvo srityje [8,
18, 21, 22]. Sios mioklonijos yra simptominés ir stebimos
esant posthipoksinei encefalopatijai, smegeny kamieno
encefalitui, demielinizacijos zidiniams, kraujotakos sutri-
kimams ar uremijai.

Retas simptominiy kamieniniy mioklonijy variantas -
progresuojancios ataksijos ir gomurio tremoro sindromas
(angl. Progressive ataxia and palatal tremor syndrome,
PAPT) [14, 15]. PAPT gali biti sporadinis arba Seiminis
[14, 15]. Kliniskai jam yra budingi bulbariniai simptomai,
gomurio mioklonijos ir smegenéliy ataksija, MRT stebima
alyvos hipertrofija, kartais ir smegenéliy degeneracija [ 14,
15].

Spinalinés mioklonijos gali biiti segmentinés, pro-
priospinalinés arba periferinés [1, 2, 21]. Jos nesusijusios
su ,aukstaja“ nervine veikla, todél gali pasireiksti ir mie-
gant, ir ramybés metu, nepriklauso nuo iSoriniy stimuly,
nors gali biiti sukeliamos taktiliniy ar klausos stimuly [24].
Segmentines spinalines mioklonijas dazniausiai sukelia
struktiirinis nugaros smegeny pazeidimas (siringomielija,
mielitas, nugaros smegeny traumos, kraujotakos sutriki-
mai ar navikai) [1, 2, 12, 21, 24]. Dél lokalaus pazeidimo
sumazéja nugaros smegeny uzpakaliniy ragy interneurony
slopinamasis poveikis, prarandamas suprasegmentinis
slopinimas, impulsais perduodamas nusileidzianciaisiais
laidais nugaros smegenyse. Tai sukelia lokaly patologini
nugaros smegeny priekiniy ragy neurony aktyvumo padi-
déjima, vyksta spontaniski motoneurony iskriiviai viena-
me ar keliuose greta esanc¢iuose nugaros smegeny segmen-
tuose [24].

Propriospinalinés mioklonijos yra didesnj kiino plota
ar daugiau raumeny apimantis sutrikimas, dél kurio miok-
lonijos isplinta aukstyn ir Zemyn nuo centrinio generato-
riaus nugaros smegenyse [1, 8, 21, 25]. Tai yra spinaliniy
mioklonijy risis, kai priepuoliy generatorius nugaros sme-
genyse privercia susitraukti aksialinius (asinius) kaino rau-
menis | virsy ir apacia nuo pazeidimo per ilgus propriospi-
nalinius, ekstrapiramidinius ir piramidinius laidus [1, 2, 8].
Tipiskai priepuolis pasireiskia aksialiniy raumeny mioklo-
nijomis, lenkiamaisiais judesiais kakle, liemens srityje,
klubuose, keliuose, kuriy daznis - 1-6 Hz. EMG iskraviai
biina ilgi, tesiasi kelis Simtus ms [1, 21, 25]. Propriospina-
liniy mioklonijy nebiina veide, jy nesukelia garsinis stimu-
las (kaip kamienines mioklonijas) [1]. Jos atsiranda spon-
taniskai, gulimoje padétyje, daznai uzmiegant, gali buti su-
keltos pleksnojant per pilva ar iSgaunant sausgysliy reflek-
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sus. Priesingai nei segmentinés mioklonijos, propriospina-
linés mioklonijos neturi aiSkios priezasties: jos retai biina
simptominés (dél kaklo traumos, auglio ar virusinio mieli-
to) [2, 25]. Pastaruoju metu pastebima vis daugiau psicho-
geninés kilmés mioklonijy, kurios anksc¢iau buvo laikytos
propriospinalinémis [2].

Periferinés mioklonijos - tai ritmiski ar i$§ dalies rit-
miski triké¢iojimai dél nervinio rezginio, nervy, Sakneliy
pazeidimo ar, reciau, - priekiniy ragy pazeidimo. Daz-
niausias pavyzdys yra hemifacialinis spazmas (HS) [2, 13,
21] - veidinio nervo inervuojamy raumeny nevalingi trik-
¢iojimai ir spazmai. HS dazniausiai susergama 45-52 gy-
venimo metais [2]. Triik¢iojimai pirmiausia prasideda pe-
riorbitaliniuose raumenyse (dazniausiai vienos pusés Zie-
diniame akies raumenyje, m. orbicularis oculi), bet nuo
keliy ménesiy iki vieneriy mety iSplinta i tos pacios veido
pusés kitus veidinio nervo inervuojamus raumenis. Trik-
¢iojimai biina sinchroniski visuose pazeistuose raumeny-
se. Iki 5 % pacienty biina pazeidziami ir kitos veido pusés
raumenys, taciau, esant abipusiam pazeidimui, trukc¢ioji-
mai abiejose veido pusése nickada nebtina sinchroniski [2,
18]. Susirgimui budingi spazmai, kloniniai ar toniniai
trukc¢iojimai, daznai kloniniy trikc¢iojimy paroksizmas
baigiasi ilgalaikiu toniniu raumeny spazmu [2, 18]. Trik-
¢iojimai atsiranda spontaniskai, tac¢iau juos gali sukelti ar-
ba pabloginti veido raumeny judesiai arba stresas, neri-
mas, nuovargis. Dazniausia ligos priezastis - neurovasku-
linis konfliktas veidinio nervo isé¢jimo i§ smegeny kamie-
no vietoje [18]. I ligos patogenezg neretai itraukiamos uz-
pakaliné apatiné smegenéliy, priekiné apatiné smegenéliy
ir stuburiné arterijos [2]. Retesniais atvejais liga sukelia
tiriniai procesai galvos smegenyse (§vanomos, meningio-
mos) [18, 19]. Dél nervo suspaudimo sukeltos demielini-
zacijos Sakneléje formuojasi dirbtinés sinapsés, mechani-
nis dirginimas sukelia ektopinius patologinio aktyvumo
zidinius, kurie ir sukelia jnervuojamo raumens trakcioji-
mus. Remiantis kita teorija, klaidingi patologiniai signalai
kyla i$ veidinio nervinio branduolio [2, 18, 19].

Fiziologinés mioklonijos aprasytos anksciau.

DIAGNOSTIKA

Anatominé mioklonijy diferenciacija, atliekama taikant
detaly klinikinij, laboratorini ir instrumentinj iStyrima, yra
bitina simptomy etiologijai nustatyti ir ja paremtam gy-
dymui pasirinkti [26]. Diagnostinis procesas gali buti
skirstomas i keturias dalis: klinika paremtas sindromo nu-
statymas, pagalbiniai diagnostiniai tyrimai, neurofiziolo-
ginis iStyrimas ir rety mioklonijy priezasciy identifikacija
[27].

Laboratoriniai ir radiologiniai tyrimai

Atsizvelgiant i tai, kad homeostazés disbalansas, organy
nepakankamumas ar infekcija gali sukelti Zievines ir po-
zievines mioklonijas, etiologijos diagnostikoje laboratori-
niai ir radiologiniai tyrimai turéty uzimti svarby vaidmenj
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1 lentelé. Rekomenduojami laboratoriniai ir radiologiniai
tyrimai

Rekomenduojami laboratoriniai tyrimai:
Elektrolitai (K*, Na”, CI', Ca**, Mg>")

Gliukozés kiekis kraujyje

Inksty funkcijos rodikliai ($lapalas, kreatininas, GFG)

Kepeny funkcijos rodikliai (HAV, HBV, HCV, bilirubinas,
GGT, ALT, AST, bendras baltymas)

Skydliaukés hormonai ir antiktinai (TSH, FT4, FT3)
Narkotiky, toksiny ir vaisty iStyrimas (opiatai,
acetaminofenas), esant jtarimui

Svarstytini papildomi laboratoriniai tyrimai:

Likvoro tyrimas (citozé, baltymas, elektrolitai, gliukozé)
Paraneoplastiniai antikinai

Autoimuniniai antiktinai

Genetiniai tyrimai

Laimo ligos IgM ir IgG antikiinai serume

Rekomenduojami radiologiniai tyrimai:
Galvos smegeny KT ar MRT
Stuburo KT ar MRT (jtariant spinalines mioklonijas)

K" - kalis; Na - natris; CI” - chloras; Ca*" - kalcis; Mg2+ - mag-
nis; GFG - glomeruly filtracijos greitis; HAV - hepatito A viru-
sas; HBV - hepatito B virusas; HCV - hepatito C virusas;
ALT - alaninaminotransferazé; AST - aspartataminotransfera-
z¢; TSH - tirotropinas; FT4 - laisvas tiroksinas; FT3 - laisvas tri-
jodtironinas; IgM - imunoglobulinas M; IgG - imunoglobuli-
nas G; KT - kompiuteriné tomografija; MRT - magnetinio rezo-
nanso tomografija.

papildant ligos anamnezg ir klinikinj iStyrima, ypac kai jy
nepakanka simptomatikos priezasciai nustatyti [26-28].
Vienoms dazniausiy mioklonijas sukelian¢iy metaboliniy
priezasciy priskiriama Gminis ar létinis inksty funkcijos
nepakankamumas, Giminis ar létinis kepeny funkcijos ne-
pakankamumas, 1étinis kvépavimo funkcijos nepakanka-
mumas su hiperkapnija, gliukozés apykaitos sutrikimai,
hipertiroidizmas, metaboliné alkalozé ar acidozé [26-29].
Minétoms patologijoms atmesti rekomenduojami tyrimai
pateikiami 1 lenteléje.

Diagnostinj procesa, ypac¢ svarstant papildomus labo-
ratorinius tyrimus, turéty lemti bendras klinikinis vaizdas.
Pavyzdziui, esant mioklonijoms sisteminés ligos ar infek-
cinés simptomatikos fone, kitas Zingsnis turéty biti likvo-
ro tyrimas dél infekciniy ar autoimuniniy pakitimy. Pasta-
riesiems ypac svarbi yra ankstyva diagnostika simptomy
atsiradimo pradzioje, kadangi laiku pradétas tinkamas gy-
dymas leidzia pasiekti geresniy rezultaty, slopinant auto-
imuninj atsaka [26].

Rekomenduojamas magnetinio rezonanso tomografi-
jos (MRT) tyrimas T1, T2, FLAIR ir DWI rezimais su ga-
dolinio kontrastavimu. Struktiiriniai pakitimai galvos sme-
genyse padeda identifikuoti pohipoksini, poiSeminj ar
trauminj pazeidima, onkologini procesa, demielinizuojan-
Cias ligas, spongiformines bei autoimunines encefalopati-
jas, neuroinfekcijas. Sis tyrimas yra naudingas ir tiriant ge-
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2 lentelé. Neurofiziologiniu tyrimuy radiniy apibendrinimas [3, 27, 40]

T Pozievinés S TN .
Zievinés T — | Spinalinés Periferinés | Psichogeninés
Nesegmentinés | Segmentinés

EEG Generalizuotos polipiky, |Néra Néra Néra Néra Priesjudesiniai
piky, pikas-banga ,»horo“) potencialai
kompleksy iskrovos

EMG (potencialo | <100 ms Ivairi >100 ms >100-5000 ms | 50-200 ms | >70 ms

trukmé)

SSSP Padidintas zievinis atsakas | Norma Norma Norma Norma Norma

EEG-EMG EEG aktyvumga seka Asociacijos Asociacijos | Asociacijos Asociacijos | Priesjudesiniai

poligrafija EMG iskraviai néra néra néra néra ~horo“) potencialai

netines mioklonijy priezastis, tokias kaip leukodistrofija ar
mitochondrinés patologijos [26, 27].

Neurofiziologiniai tyrimai

Daznai mioklonijos gali biiti diagnozuojamos remiantis
klinikiniu iStyrimu, ta¢iau pasitaiko situacijy, kai sunku at-
skirti jas nuo kity nevalingy judesiy, tokiy kaip tremoras,
choréja ar distonija. Minétais atvejais, siekiant patvirtinti
kliniking diagnoze ir nustatyti fiziologini mechanizma
(zievinis, pozievinis, spinalinis, periferinis), pasitelkiami
neurofiziologiniai tyrimai: elektroencefalografija (EEG),
elektromiografija (EMG), sukeltieji somatosensoriniai po-
tencialai (SSSP) ir EEG-EMG poligrafija [27, 30]. Miok-
lonijy fiziologinés klasés nustatymas Siais diagnostiniais
tyrimais pasitarnauja keliais aspektais: bent i$ dalies nusta-
toma tikétina patologijos lokalizacija; remiantis fiziologi-
ne kilme, susiaurinamas galimy susirgimy, kuriems yra
buidingos nustatyto tipo mioklonijos, ratas; remiantis fizio-
logine mioklonijy klasifikacija, pasirenkamas efektyviau-
sias galimas gydymo biidas [8].

Kadangi SSSP tyrimas yra informatyvus tik esant zie-
vinés kilmés mioklonijoms - stebimas padidintas zievinis
atsakas, $io metodo naudojimo verté nusikelia j antra pla-
na, uzleisdama pirmenybe informatyvesniems ir specifis-
kesniems instrumentiniams tyrimams - EEG ir EMG.

Neurofiziologiniy tyrimy rezultaty apibendrinimas, ti-
riant skirtingas mioklonijas, pateikiamas 2 lenteléje.

Elektroencefalografija (EEG)

EEG tyrimo metu galima fiksuoti tik Zievines miokloni-
jas, pozieviniy mioklonijy atvejais kliniskai stebimy rau-
meny tritk¢iojimy atitinkancio EEG aktyvumo neregist-
ruojama.

Zievinés mioklonijos EEG stebimos kaip generalizuo-
ty polipiky plitipsnis, generalizuoti pavieniai pikai ar gene-
ralizuotos pavienés létos bangos ar pikas-banga komplek-
sai. Sie potencialai laiko atzvilgiu yra susije su kiek véliau
EMG stebimu aktyvumu. Kartu biidinga foninio aktyvu-
mo supresija [31].

Zieviniy mioklonijy rankoje metu EEG matomas
miokloninis aktyvumas, registruojamas apie 20 ms anks-
¢iau, nei kliniskai ir EMG pastebimas raumens susitrauki-
mas, o esant blauzdos mioklonijoms - EEG atsakas stebi-
mas 35 ms anksciau nei aktyvumas EMG [3].

Elektromiografija (EMG)

Tinkamai EMG diagnostikai kritiSkai svarbus yra teisingas
raumeny pasirinkimas. Tyrimas visada turéty biiti atlieka-
mas vertinant agonista ir antagonista, nes vienalaikis jy
veiklos fiksavimas leidzia atskirti centrinio pobuidzio jude-
siy sutrikimus nuo periferinio, kurio metu taip pat gali biiti
registruojami trumpos trukmés miokloniniai susitraukimai
vienoje i§ raumeny grupiy [30, 32].

Vieningy diagnostiniy EMG kriterijy, patvirtinanciy
fiziologine mioklonijy kilme, néra [26]. Zieviniy mioklo-
nijy aktyvumas EMG pasizymi trumpa, nevirsijancia
100 ms, trukme. Sio tyrimo metu kortikalinés mioklonijos
gali buti registruojamos taikant iSoring (pvz., prisilietimas)
ar viding (pvz., valinga raumens aktyvacija) stimuliacija.
Elektromiografinis aktyvumas dazniausiai bina neritmis-
kas, nereguliarus, reciau pastebimas ramybés biisenoje.
Zievinéms mioklonijoms yra biidinga keleto raumeny ak-
tyvacija (nepriklausomai arba kartu), dazniausiai sinchro-
niskai paveikiamos agonisty ir antagonisty grupés. ISim-
tis - Epilepsia Partialis Continua, kurios metu yra budingi
uzsitgse vienos raumeny grupés miokloniniai trikéiojimai
[8, 26, 29, 30, 33].

Dél daugelio pozieviniy sric¢iy, kuriose hiperaktyvu-
mas gali lemti nevalingus raumeny susitraukimus, subkor-
tikalinés (pozievinés) mioklonijos pasizymi didesniu kli-
nikinés ir fiziologinés charakteristikos spektru nei Zievinés
kilmés - miokloniniy iSkraviy trukmé EMG varijuoja nuo
100 iki 400 ms, jie gali buti registruojami ir asiniuose bei
proksimaliniuose galtiniy raumenyse [34, 35].

Pozievinéms nesegmentinéms mioklonijoms yra ba-
dingas impulso plitimas raumenimis Zemyn, pavyzdZiui,
iSgascio ar hiperekpleksijos atveju, EMG aktyvumas pra-
sideda galvos sukamajame raumenyje, m. sternocleido-
mastoideus, pamazu plisdamas i veida, juosmeni ir galtines
bilateraliai [1]. Jos dazniausiai pasireiskia spontaniskai, ta-
¢iau gali buti ir jaudrios stimului (pvz., auditoriniam). II-
gesni nei 100 ms iSkriiviai fiksuojami ir sergant miokloni-
ne distonija, tik Siuo atveju nevalingi judesiai pasireiskia
multifokaliniu modeliu - juosmens ir virSutiniy galtniy
raumenyse nepriklausomai vienas nuo kito, be kryptingo
impulso plitimo [28, 34].

Segmentiniy pozieviniy gomurio mioklonijy atvejais
EMG fiksuojamos ritmiskos iskrovos, siekiancios iki
400 ms, kurioms nebtdingas rysys su trigeriu [1, 21, 28,
36].
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Spinalinés mioklonijos EMG iSsiskiria savo ilga truk-
me, siekianc¢ia net iki 1000 ms. Priklausomai nuo pazeidi-
mo lygio ir apimties, EMG aktyvumas dazniausiai stebi-
mas viename raumenyje ar raumeny grupéje (pvz., tarp-
Sonkauliniuose ar pilvo raumenyse). Spinaliniy segmenti-
niy mioklonijy atveju, EMG iskruviai apsiriboja vienu ar
keliomis gretimomis miotomomis, yra nereguliariis, daz-
nis vyrauja nuo 1-2 iki 100-200 karty per minute [1, 30,
34, 36].

Propriospinalinés mioklonijos taip pat trunka nuo ke-
liy Simty iki 5000 ms, pasireiskia spontaniskai, o plintan-
¢iu kaklo, juosmens ir kluby raumeny itraukimu gali pri-
minti pozievines, taiau, $iuo atveju, neveikiami veido
raumenys ir néra jaudrumo auditoriniam stimului [1, 30,
35].

Periferiferinio tipo mioklonijos nustatomos raumeny-
se, kuriuos inervuoja vienas pazeistas periferinis nervas ar
Saknelé. EMG fiksuojamos ritmiskos ar periodinés daz-
niau ramybéje pasireiSkiancios iSkrovos, kuriy trukmé
daugeliu atvejy varijuoja nuo 50 iki 200 ms [28, 37].

Psichogeninés kilmés mioklonijos pasizymi trifaziu
agonisty ir antagonisty raumeny aktyvavimo modeliu, o
EMG iskriiviai dazniausiai yra ilgesni nei 70 ms [38, 39].
Kadangi valingai sukelti trumpesni nei 50-75 ms raumens
susitraukima nejmanoma, tokios ir mazesnés trukmeés
veikla EMG traktuojama kaip organiniy mioklonijy irody-
mas. Visgi, siekiant patvirtinti psichogeniniy mioklonijy
diagnozg, minétus nespecifinius EMG radinius bitina de-
rinti su klinika [40].

EEG ir EMG poligrafija

EEG ir EMG poligrafija suteikia galimybeg stebéti priklau-
somybe ar jos nebuvima tarp miokloniniy EMG iskrtviy ir
EEG fiksuojamos smegeny Zievés veiklos [8, 30, 40]. Sis
metodas laikomas vienu naudingiausiy tyrimy, todél jj at-
likti rekomenduojama pries paskiriant kitus sudétinges-
nius tyrimus [30].

Zieviniy mioklonijy atvejais poligrafijos metu stebima
EEG potencialy ir EMG veiklos koreliacija laike - genera-
lizuotus polipiky plitipsni, pikus, pikas-banga kompleksus
po 10-40 ms seka kliniskai pasireiskiantis miokloninis
trukteléjimas, registruojamas EMG [27, 40].

EEG ir EMG poligrafija gali padéti nustatyti psichoge-
nines mioklonijas, kurioms yra budingi priesjudesiniai, ki-
ty autoriy jvardijami kaip ,,noro* ar ,,pasirengimo® (vok.
Bereitschaftspotential) potencialai. Tai generalizuota létai
kylanti ir létai nusileidzianti banga EEG, registruojama
1-2,5 sekundés anksciau uz EMG fiksuojama impulsa [3].
Si banga jrodo samoningg ar i§ dalies samoninga judesio
planavima.

Nepaisant savo informatyvumo, tiriant zZievinés kilmés
judesiy sutrikimus, §i metodika turi ir trikumy - daznai bi-
na sunku nustatyti kiekybini laiko ir erdvés rysi tarp miok-
lonijos ir EEG aktyvumo, kadangi pauz¢ po EEG matomos
zievinés veiklos paprastai lydi staigus EMG iskravis, su-
détinga patvirtinti, ar aptiktas EEG pikas yra tiesiogiai su-
sijes su teigiamu ar neigiamu EMG veiklos komponentu
[30].
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GYDYMAS

Siandien nekyla abejoniy, kad medikamentinio gydymo pa-
sirinkimas, remiantis fiziologine klasifikacija (zievinés, po-
zZievinés, spinalinés, periferinés), yra susijgs su geresniais
terapiniais rezultatais. Siame etape svarby vaidmenj atliecka
simptomatikos priezasciy paieska, o simptominis gydymas
turéty buti pradétas, tik jei negalima etiologijos korekcija.

Svarbu nepamirsti, kad mioklonijoms gydyti skiriami
vaistai gali bloginti pazintines funkcijas ar judesiy koordi-
nacija, todél tikslinga jvertinti terapinio efekto ir vaisto su-
kelty nepageidaujamy reiskiniy santyki, o, skiriant vaistus,
papildomai rekomenduojama svarstyti ir fizinés terapijos
ar ergoterapijos itraukima i gydymo plang [28, 29, 34].

Zievines mioklonijas geriausiai slopina vaistai nuo epi-
lepsijos (VNE), taciau kartais vieno vaisto nepakanka ir
reikia skirti VNE derinius [1, 29]. Sio tipo mioklonijy gy-
dymo efektyvumas siejamas su GABA-erginés sistemos
aktyvinimu, todél valproinés riigsties (VPA) preparatai yra
negincijamai efektyvis. VPA terapinis poveikis siejamas
su GABA sintezés didinimu ir jos skaidymo mazinimu
smegenyse. Vaistas pradedamas skirti 500 mg doze, ja pa-
laipsniui didinant iki klinikinio efekto arba Salutiniy reiski-
niy atsiradimo. Dazniausiai skiriama 1000-2000 mg paros
doz¢, ja dalinant per du kartus [28, 34]. Valproinés rugsties
preparatai yra draudziami mergaitéms ir vaisingo amziaus
moterims, todél joms ir asmenims, turintiems kepeny
funkcijos sutrikimy, skiriamas levetiracetamas, nors Sis
vaistas neveikia GABA ar gliutamato receptoriy. Reko-
menduojama levetiracetamo dozé - 1-3 g per diena, iSge-
riant per du kartus. Dar vienas vaistas, skiriamas miokloni-
joms gydyti, yra piracetamas, kurio skiriama 2,4-21,6 g
per dieng [1, 28, 29, 34]. Zievines mioklonijas gerai slopi-
na klonazepamas, kuris gali bati skiriamas vienas arba kar-
tu su kitais vaistais. Pagrindinis Sio preparato veikimo me-
chanizmas - GABA-erginés neurotransmisijos sustiprini-
mas per benzodiazepiny receptorius. Klinikiniam efektui
pasiekti gali prireikti iki 6 mg per diena [28, 34].

Pozieviniy nesegmentiniy mioklonijy gydymo reko-
mendacijos yra paremtos ribotu literatiros Saltiniy skaiciu-
mi, o VPA ir LEV, naudojami zievinéms mioklonijoms
gydyti, yra neefektyviis. Sio tipo mioklonijas geriausiai
slopina klonazepamas, todél jis akcentuojamas kaip pirmo
pasirinkimo preparatas. Esant nepakankamam klonazepa-
mo poveikiui, papildomai galéty bati skiriama zonisamido
300-500 mg per diena per 1-2 kartus. Kai medikamentinis
gydymas yra neefektyvus, iSreikStoms pozievinéms miok-
lonijoms gydyti svarstytina gilioji branduoliy stimuliacija
[1, 21,28, 29, 34].

Sergant gomurio mioklonijomis, gali bti taikomas gy-
dymas botulino toksino injekcijomis i musculus tensor veli
palatini, todél kai kurie autoriai rekomenduoja rinktis §i
gydymo metoda kaip pirmojo pasirinkimo gydyma. Nepa-
siekus efekto botulino toksinu, galimas ir mikrochirurginis
gydymas [1, 21, 27, 28, 34].

Farmakologinis spinaliniy mioklonijy gydymas taip
pat nenuteikia optimistiskai. Pirmo pasirinkimo vaistu siti-
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lomas klonazepamas, iki 6 mg per diena, taciau ne visada
stebimas biiklés palengvéjimas. Aprasyti pavieniai atvejai,
kai teigiamas efektas buvo pasiektas skiriant gydyma
LEV. Spinaliniy segmentiniy mioklonijy atvejais ligos
simptomams palengvinti galéty biiti naudojamos botulino
toksino injekcijos [1, 27, 29].

Periferinés mioklonijos s€ékmingiau gydomos botulino
toksinu nei peroraliniais vaistais - hemifacialinio spazmo
atveju, atliekant injekcijas i periorbitalinius raumenis, pa-
geréjimas fiksuojamas iki 84 % pacienty. Jos kartojamos
kas 3-6 ménesius ir gydymo veiksmingumas islieka ne
maziau kaip 15 mety [2, 18]. Kai gydymas botulino toksi-
nu yra kontraindikuotinas, rekomenduojama gydymui
skirti karbamazeping arba gabapentina. Taip pat Siai pato-
logijai gydyti gali baiti svarstomos mikrochirurginés inter-
vencijos. Vienintelis etiologinis gydymo budas - mikro-
vaskuliné veidinio nervo dekompresija [18] ar kiti chirur-
giniai gydymo budai: veidinio nervo zony selektyviné de-
strukcija, veidinio nervo kanalo dekompresija, nervo ter-
mokoaguliacija [2, 21, 29, 41, 42].

Psichogeniniy mioklonijy gydymas turéty buti multi-
disciplininis, pradétas nuo judesiy sutrikimy priezasties
paaiskinimo pacientui. Psichiatro konsultacijos metu reko-
menduojama jvertinti psichiatriniy ligy, nerimo ar depresi-
jos predispozicija ir, atsizvelgus | diagnoze, paskirti medi-
kamentini gydyma. Psichoterapija galéty pasitarnauti
identifikuojant esamos simptomatikos psichologing kilme
sukeliancius veiksnius. Papildomas kognityvingés terapijos
taikymas taip pat siejamas su teigiamais gydymo rezulta-
tais [29, 34]. Svarbu nepamirsti, kad kiekvienas psichoge-
ninés kilmés mioklonijy atvejis turéty buti traktuojamas
kaip unikalus ir reikalaujantis diagnozés bei gydymo indi-
vidualizavimo [29, 34].

APIBENDRINIMAS

Dél didelés mioklonijy rasiy ir etiologijy jvairovés, imiai
pasireiskusios simptomatikos tyrimy ir gydymo plano su-
darymas gali pasirodyti sudétingas [28]. Kaip ir visy neva-
lingy judesiy, mioklonijy diagnostika turéty prasidéti deta-
liu klinikiniu iStyrimu, ypac atkreipiant démesj | apimtus
raumenis, judesiy ritmiskuma, periodiskuma, sukeliancéius
faktorius ir gretutinius neurologinius ar psichiatrinius
simptomus [30]. Atsakingas ir pragmatiskas simptomati-
kos vertinimas laikomas tinkamiausia prieiga etiologijai
nustatyti, o papildomai jtraukiant neurofiziologinius tyri-
mus, padedancius mioklonijas iSdiferencijuoti pagal fizio-
loging klasifikacija, reikSmingai sumazinama klaidingos
diagnozes tikimybeé [28].

Didzioji dalis nevalingy judesiy gali bati sékmingai is-
tirti panaudojant EEG ir EMG. Derinant klinikini iStyrima
su elektrofiziologiniais diagnostikos metodais, uztikrina-
mas detalus mioklonijy charakteristikos jvertinimas ir jy
kilmés nustatymas, butinas tinkamai parinkti tolesnj gydy-
ma, pagerinti pacienty iseitis ir sumazinti sveikatos prie-
ziuros islaidas [30, 32, 35].
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J. RimSiené, S. Andruskevic¢ius, R. Mameniskiené
MYOCLONUS
Summary

Myoclonus is a sudden, short, involuntary single or recurrent
twitching of a muscle. Myoclonus is classified according to the
etiology and physiological mechanism of development. They can
be physiological and pathological, inherited or acquired due to
various structural brain damage or systemic diseases. The article
presents etiologies and classification of myoclonus. The most
common diseases, syndromes, and structural changes of the brain
that can cause myoclonus are reviewed. Myoclonus examination
and treatment aspects are also discussed in the article.

Keywords: myoclonus, involuntary muscle twitching, epi-
lepsy, hyperekplexia, hemifacial spasm, myoclonic dystonia,
electroencephalography, electromyography, treatment of
myoclonus.
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