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Benigni mioklonus v spanju pri novorojen~kih

Benign Neonatal Sleep Myoclonus
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Izvle~ek. Mioklonus, ki se pojavlja zgolj v spanju pri sicer zdravem novorojen~ku, je lahko benig-
ni pojav. V ~lanku avtorja razpravljata o patofiziologiji in o vrstah mioklonusa pri novorojen~kih in
dojen~kih ter predstavljata primer novorojenke z benignim mioklonusom v spanju, ki so ji zaradi
nepopolnih anamnesti~nih podatkov opravili nepotrebne diagnosti~ne postopke in uvedli protiepi-
lepti~no zdravljenje. Avtorja poudarjata predvsem nujnost zgodnje prepoznave tega benignega sin-
droma, ki izgine sponatno in z odli~nim izidom.
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Abstract. Myoclonic jerks may be a benign condition if occurring in otherwise healthy newborns
as they fall asleep. The authors discuss the pathophysiology and clinical picture of myoclonus in
newborns and infants. They report on a newborn with benign nocturnal myoclonus who was sub-
jected to unnecessary diagnostic and therapeutic procedures because of inaccurate specification
of myoclonic jerks. The authors stress the need for early recognition of this benign syndrome, which
tends to clear spontaneously and has an excellent prognosis.

Uvod

Mioklonus v spanju je benigni sindrom, za katerega je zna~ilen pojav miokloni~nih zgib-

kov v spanju pri sicer zdravem novorojen~ku. Prva sta benigni mioklonus opisala Lom-

broso in Fejerman leta 1977 (1), in sicer pri dojen~kih med prvim in tretjim mesecem

starosti, in `e takrat opozorila na mo`nost usodne zamenjave tega benignega sindro-

ma, ki sponatno izgine, z enim od »malignih« sindromov epilepsij v zgodnjem dojen~-

kovem obdobju. Mioklonizmi se pri sindromu benignega mioklonusa v spanju pri

novorojen~kih (BMSN) lahko pojavijo ̀ e nekaj dni po rojstvu in praviloma spontano pre-

nehajo v prvih nekaj mesecih dojen~kovega obdobja (2). Vzrok za miokloni~ne zgibke

je v~asih lahko nek spro`ilni dejavnik, na primer mo~an hrup, mo~no zibanje postelji-

ce, v kateri otrok spi, ali zgolj udarjanje po zibki (3). Mioklonizmov nikoli ne spremlja so~a-

sen elektroencefalografski izbruh (4). Protiepilepti~na zdravila niso u~inkovita in

v nobenem primeru niso upravi~ena, kljub temu pa razli~ni avtorji navajajo do 35 % otrok

z diagnozo BMSN, ki so bili, preden je bila postavljena pravilna diagnoza, po nepotrebnem

zdravljeni s protiepilepti~nimi zdravili (5). Ve~ina avtorjev se strinja, da je eden od pogla-

vitnih razlogov za tako napako nepopoln opis dogodka, kot ga v anamnezi navajajo star{i,
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in dejstvo, da zdravnik ve~inoma ne more biti pri~a dogodku (6). Vplivi morebitnih pre-

hodnih motenj v ravnovesju serotonina ali vloga genetskih dejavnikov ostajajo {e nepo-

trjeni, vendar veljajo za mo`ne patogenetske vzroke (4). Prognoza je dobra, saj se otroci

motori~no in umsko normalno razvijajo.

Predstavitev bolnika

Deklica K. A. je bila rojena zdravima star{ema po materini prvi nose~nosti. V prvem tri-

mese~ju je mati krvavela, sicer pa je nose~nost potekala normalno. Porod je nastopil

po 38 tednih nose~nosti in je bil normalen. Deklica se je rodila s porodno te`o 2600 g

(pod 5. percentilom za gestacijsko starost), porodno dol`ino 48cm, obsegom glave 33cm,

oceno po Apgarjevi 10/10/10. Drugi dan po rojstvu je postala ikteri~na in je potrebova-

la fototerapijo. Prve dni je bila zaspana, kasneje pa brez te`av in osmi dan je bila odpu{-

~ena iz porodni{nice.

Ko je bila stara 8 dni, so star{i prvi~ opazili mioklonizme v rokah in nogah, sprva samo

na eni strani, nato obojestransko in so~asno. Mioklonizmi so trajali nekaj sekund in so

se ve~krat ponovili, zato je bila deklica sprejeta v podro~no bolni{nico. Ker miokloni~ni

zgibki po dajanju intravenskih zdravil proti kr~em (fenobarbiton, diazepam) niso prene-

hali, je bilo dekli~ino stanje obravnavano kot konvulzivni status. S helikopterskim pre-

vozom so jo premestili v enoto za intenzivno zdravljenje, kjer so jo intubirali, umetno venilirali

in sedirali. Zaradi suma na splo{no oku`bo so jo zdravili z antibiotiki, ob sumu na her-

peti~ni encefalitis pa je prejemala tudi aciklovir. Ker so bili parametri vnetja negativni in

so ku`nine ostale sterilne, so antibioti~no zdravljenje ukinili. Morebitne oku`be z viru-

som herpes simpleks niso potrdili.

Devetnajsti dan po rojstvu je bila deklica zaradi opredelitve vzroka konvulzij preme{~e-

na na Neonatalni oddelek Pediatri~ne klinike. Ob sprejemu je bil somatski status v nor-

malnih mejah, v nevrolo{kem statusu pa je bila opazna blaga hiperiritabilnost. Kljub

zdravljenju s fenitoinom smo pri deklici opa`ali pogoste mioklonizme rok – enostranske

ali obojestranske sinhrone in simetri~ne – ki so se vedno pojavljali zgolj v spanju, pred-

vsem takoj po uspavanju, v prvem delu spanja ali ob prebujanju, nikoli pa v budnosti1.

Mioklonizmi so trajali nekaj sekund in se ve~krat zapored ponavljali. Podrobna retrograd-

na anamneza star{ev je potrdila, da so se enaki kr~i pojavljali `e poprej, vedno pa so

bili vezani le na dolo~eno obdobje spanja. Na ̀ alost dotlej nih~e ni star{ev vpra{al, kdaj

natan~no so se kr~i pojavljali. Posnetek EEG v induciranem spanju je bil povsem nor-

malen, na `alost pa se med samim snemanjem mioklonizmi niso pojavili. Prav tako so

bile povsem normalne osnovne laboratorijske preiskave, namenjene izklju~itvi morebit-

ne prehodne presnovne motnje ali prirojene napake presnove.

Ker smo na osnovi opazovanja, anamneze star{ev in normalnega posnetka EEG v spanju

domnevali, da ima deklica sindrom BMSN, smo zdravljenje z zdravili proti kr~em postopo-
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1 Pri dojen~kih do 3. meseca starosti se takoj po uspavanju in na za~etku spanja najprej pojavlja faza REM (angl. Rapid Eye
Movements) spanja, to je faza s hitrimi o~esnimi gibi, nerednim dihanjem in nerednim bitjem srca ali t. i. paradoksno spanje.
Po tem starostnem obdobju se v za~etku spanja najprej pojavi ne-REM faza spanja, to je faza brez hitrih o~esnih gibov, z ena-
komernim dihanjem in z rednim bitjem srca ali globoko spanje.



ma ukinili. Nevrolo{ki status se je v nekaj dneh povsem normaliziral in deklico smo odpu-

stili v doma~o nego. Doma so star{i pri deklici do tretjega meseca starosti {e opa`ali

mioklonizme v spanju, od tedaj jih nima ve~. Deklica se motori~no in umsko normalno

razvija.

Razpravljanje

Mioklonus je zapleten in ne dovolj raziskan in razumljen pojav, ki lahko spremlja razli~-

na stanja, tako fiziolo{ka kot patolo{ka. Patofiziolo{ki mehanizmi mioklonusa so brez

dvoma {tevilni in lahko delujejo na razli~nih ravneh ̀ iv~evja (v hrbtenja~i, mo`ganskem

deblu, na talamokortikalnih povezavah, v mo`ganski skorji). Mioklonus, ki se pojavlja

ob uspavanju, se ponavadi imenuje mioklonus ob uspavanju (angl. sleep-onset myoc-

lonus) in je dokaj pogost pojav tako pri otrocih kot pri odraslih (9). Verjetno je del odgo-

vora na zdrznjenje ob zbujanju (angl. arousal), kar lahko zasledimo v posnetku EEG kot

sklop K, pri nastanku pa so domnevno udele`ene mezencefalne retikularne strukture

(10). Poznamo tudi drugo vrsto mioklonusa, ki se pojavlja vedno le v fazah 3 in 4 glo-

bokega (ne-REM) spanja in ga imenujemo no~ni mioklonus. Pri tej obliki mioklonusa je

v~asih uspe{no zdravljenje z nizkimi odmerki klonazepama (Rivotril®) (7). Mioklonus ob

uspavanju in no~ni mioklonus lahko opredelimo z elektroencefalografskim snemanjem

v spanju med samim pojavom mioklonizmov.

Benigni mioklonus pri dojen~kih sta prva opisala Lombroso in Fejerman (1) in predvsem

opozorila na mo`nost usodne zamenjave s hudimi miokloni~nimi epilepsijami zgodnje-

ga otro{kega obdobja. Temu ~lanku so sledila poro~ila avtorjev, ki so podobno benig-

no simptomatiko pri dojen~kih opisali vedno le v spanju. Ker je bila simptomatika le

prehodna, ni bilo potrebno nikakr{no zdravljenje in je spontano izginila v zgodnjem doje~-

kovem obdobju, so sindrom poimenovali benigni mioklonus v spanju pri dojen~kih – BMSD

(5–7). Pojavljati so se za~eli tudi opisi podobnih stanj ̀ e v novorojen~kovem obdobju in

za razliko od dojen~kovega sindroma so ga poimenovali sindrom benignega mioklonu-

sa v spanju pri novorojen~kih – BMSN (2–4, 11). V okviru obeh sindromov se mioklo-

nus pojavlja v vseh stadijih spanja, ~eprav nekateri avtorji navajajo ve~jo frekvenco

mioklonizmov v fazah spanja ne-REM (4). Mioklonus se lahko pojavlja ob razli~nih spro-

`ilnih dejavnikih, na primer ob zibanju posteljice ali ob razli~nih dotikih zibke (3, 8). V na-

{em primeru podatka o morebitnem stresanju zibke ali tol~enju posteljice kot spro`ilnem

dejavniku ni bilo, pa~ pa sta skrbno opazovanje zdravstvenega osebja na oddelku in anam-

neza star{ev potrdili, da se mioklonus najpogosteje pojavlja v fazah spanja REM. EEG

v spanju je bil posnet pod vplivom sedacije in morda prav zato med samim snemanjem

mioklonizmov ni bilo opaziti. V prihodnosti na~rtujemo, da bomo lahko s pomo~jo nove

digitalne EEG-tehnologije, videoposnetkov in aktimetrije, ki na neinvaziven na~in omo-

go~a spremljanje nehotnih zgibkov v razli~nih stadjih spanja in budnosti, hitro prepoz-

navali novorojen~ke in dojen~ke, ki imajo sindrom benignega mioklonusa v spanju.

Doslej {e ni povsem razre{ena dilema o tem, ali gre pri sindromu benignega mioklonu-

sa v spanju pri dojen~kih in pri sindromu benignega miklonusa v spanju pri novorojen~-

kih za eno in isto obliko, ki se v nekaterih primerih poka`e ̀ e pri novorojen~kih, v drugih
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pa nekoliko kasneje – v zgodnjem dojen~kovem obdobju. Ne glede na morebitno pove-

zavo je v obeh primerih klini~na slika podobna, elektroencefalogram in izvidi preiskav za

izklju~itev presnovnih motenj so normalni. Zdravljenje ni potrebno, ~eprav nekateri avtor-

ji domnevajo, da bi lahko piridoksin ali vitamini kompleksa B pospe{ili izginotje mioklo-

nizmov. Kon~ni izid je pri obeh sindromih odli~en, kar potrjuje tudi izid pri opisani deklici.

Zaklju~ek

V sklopu obravnave novorojen~ka z mioklonizmi je ob upo{tevanju vseh drugih vzro~-

nih mehanizmov za nastanek neonatalnih konvulzij potrebno upo{tevati tudi sindrom benig-

nega mioklonusa v spanju. S pravilno prepoznavo tega sindroma se lahko izognemo

nepotrebnim preiskavam in zdravljenju. Vodila pri postavitvi diagnoze so: upo{tevanje

anamnesti~nih podatkov iz nose~nosti, med porodom in po rojstvu, ocena otrokovega

splo{nega in nevrolo{kega stanja ter predvsem natan~no klini~no opazovanje. Upamo,

da se bomo v prihodnosti s pomo~jo novih diagnosti~nih metod izognili nepotrebnim prei-

skavam in zdravljenju pri novorojen~kih z BMSN, kakr{ne so opisane v na{em primeru.
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