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¢, ES realmente necesaria la
electromiografia en el
diagnostico de las
enfermedades musculares
en el momento actual?




Periférico

I‘—“:III:F—H

Asta
anterior

Nervio

Unidn
Neuromuscular

Musculo



Introduccidn - |

La evaluacion clinica del lactante hipotdnico es la causa
mas frecuente de indicacion de estudio EMG en < 1 ano.

La valoracion EMG incluye estudios de conduccion
nerviosa y electromiografia. Y constituye una
prolongacion de la exploracion neurologica de las
enfermedades neuromusculares infantiles.

El enfoque diagndstico es semejante al adulto.

En muchas ocasiones es necesario realizar una biopsia
muscular o de nervio.

Diferencia de indicaciones principales con el adulto.




Introduccion - 11

 Revisidn de historia;: Toma de datos

« Explicacion detallada de la exploracion a los padres y
valoracion de entrada al laboratorio

« Valoracion de necesidad de sedacion-anestesia. (los
ninos < 1 ano generalmente no la necesitan. Nifos
entre 1-4 afnos es beneficioso si son ninos muy irritables
0 es necesario hacer una estimulacion repetitiva)

« Sedacion-Anestesia: Propofol y Fentanil
« FARMACOS QUE NO AFECTEN PLACA MOTORA

S




Parametros EMG

« La metodologia de valoracion EMG/ENG es idéntica en ninos y
adultos.

« VALORES DE NORMALIDAD SON DIFERENTES.
« DISTANCIAS INTERELECTRODOS

« TEMPERATURA (31°-359)

 Realizacion de la EMG en el laboratorio.

e Es necesario realizar al menos dos nervios sensitivos
(polineuropatias)

 Valoracion de alteraciones de la union neuromuscular.
(estimulacion repetitiva).
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Estimulacion repetitiva

Existencia de ptosis o debilidad muscular extraocular.
Sospecha de Botulismo infantil

Se detectan varios potenciales de accidn tras una unica
estimulacion supramaximal.

Hay presencia de potenciales miopaticos en la EMG.

Los resultados de la exploracion EMG/ENG son normales
y la sospecha clinica de alteracion de la union
neuromuscular es alta




Electromiografia

Objetivo: Valoracion de MUP y de la Actividad de insercion

* Pierna: lliopsoas y Tibial anterior (Gemelo y Vasto lateral)
* Brazo: Flexor comun de los dedos y Biceps (ECD, Triceps y FDI)

« Gran controversia sobre la presencia de fibrilaciones aisladas en el
lactante normal sano.

« Valores normales de los PUM (amplitud 100-1600uV, y < duracion)
« Patron de esfuerzo maximo esporadico.
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Introducciéon - 1V

La patologia responsable del Sindrome del
lactante hipotonico en el 80% de los casos es
una alteracion del Sistema nervioso Central:

PARALISIS CEREBRAL
rigen
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Lactante Hipotonico

¢ 41-57% ATROFIA MUSCULAR ESPINAL I: la
EMG se correlaciona con la biopsia en un
93% de los casos (no F+ ni F-).

« LA EMG TIENE MENOR SENSIBILIDAD
DIAGNOSTICA EN LAS MIOPATIAS (10%
se correlaciona con la biopsia)

« CAUSAS:




Causas

Los hallazgos en la SMA | son mas difusos, y es mas facil
confirmar el diagnostico (PUM de > tamafio y reclutamiento
aumentado).

Las miopatias tienes alteraciones menos prominentes, mas
localizadas y es necesario aislar unidades lo que requiere
colaboracion.

Por tanto un EMG informado como normal no excluye un
proceso miopatico. (biopsia =Proceso Etiologico)

Presencia de fibrilaciones tanto en procesos neuropaticos como
miopaticos (no usar como dd).

Gran importancia estudio conducciones sensitivas.




Periférico

Asta . Unidon ,
. Nervio Musculo
anterior Neuromuscular




ASTA ANTERIOR
«  Atrofia muscular espinal | y Il (Werdnig-Hoffmann)
«  Poliomielitis

) MIOPATIAS
NEUROPATIAS - . « Congénitas
«  Hipomielinizacion congénita :
.« Congénita axonal * Nemalina
«  Degeneracion infantil neuronal Central core
* Neuropatia hereditaria sensitivao motora (lll, VI, II, | (?) * Centronuclear
«  Sindrome de Guillain Barré (agudo, crénico) «  Desproporcion de fibras congénitas
« Leucodistrofias (Krabbe, Niemman Pick) « Distrofias
*  Sindrome de Leigh - Distrofia miotonica

« Neuropatia axonal gigante

o ) « Distrofia muscular congénita
*  Neuropatia dismadurativa g

» Miopatias inflamatorias

UNION NEUROMUSCULAR « Miopatias enzimaticas
- Presinapticas « Alteraciones del almacenamiento
- Botulismo infantil del colégeno
- Toxicas _ ! - Maltasa 4cida (Pompe)
- Hipermagnesemia *  Fosforilasa muscular
- ,'An_tlblotlcos aminoglucésidos (McArdle)
- Congenitas . :
- Disminucion de la cantidad de vesiculas de ’ F(_)Sfofrutoqumasa (Tar_UI)
Acetilcolina »  Alteraciones del almacenamiento
- Disminucion de la liberacion de cuantos lipidico (Dudoso)
. Postsinapticas «  Alteraciones del transporte de
- Miastenia gravis familiar electrones
- Congeénitas

- Deficiencia de actilcolinesterasa
- Sindrome del canal lento
- Deficiencia del receptor de la acetilcolina

~ SRS



3. Alteracion de la Union Neuromuscular

Presinapticas Postsinapticas
 Botulismo infantil « Miastenia gravis (maternal
e  Toxicas autoinmune)

- Hipermagnesemia

- Antibioticos aminoglucosidos
« Congeénitas

- Familiar Misatenia Gravis

- Disminucion de la cantidad de
vesiculas de Acetilcolina

- Disminucion de la liberaciéon
de cuanto

« Congeénitas
- Deficiencia de
actilcolinesterasa
- Sindrome del canal lento

- Deficiencia del receptor de la
acetilcolina
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1A.

1. Asta Anterior

ATROFIA MUSCULAR ESPINAL I: (WH)

Gran variabilidad en comienzo, severidad y pronostico

Velocidades de conduccion motora y latencias distales son
normales con AMPLITUDES DISMINUIDAS

VELOCIDADES Y AMPLITUDES SENSITIVAS NORMALES

EMG: CAMBIOS NEUROGENOS EN AL MENOS 2 MUSCULOS
INERVADOS POR DISTINTAS RAICES Y NERVIOS EN AL
MENOS 3 MIEMBROS.

PUM (" AMPLITUD Y ! DURACION), también POLIFASICOS con
componentes tardios, miopaticos.

FIBRILACIONES FRECUENTES, PERO NO FASCICULACIONES
(a diferencia de la SMA lll y otras enfermedades neuromusculares)




Conducciones motoras




Lugares

1. Muiieca
i

3.

D MEDIAM - APB

Mufieca

M\ N

" DMEDIAN - APB

Latencia Dur. tot. Amp. tot.
ms ms my

255 [ 895 26
245 930 29
[ 930 29

Y,

1ares

1. Ankle

=S 9 Knee

3.

D TIBIAL (KNEE) - AH

D TIBIAL (KNEE) - Ak

Latencia Dur. tot. Amp. tot
ms ms my

[ 400 1080 12
[ 400[ 1025 1.1
[ 385[ 1040 1.1




Conducciones sensitivas




D MEDIAN - Digit Hl (Palm)

D MEDIAN - Digit lll (Palm D SURAL

Zonareg. Latencia Amp. p.p. Duracion Zonareg. Latencia Amp. p.p. Duracion

Uaares

ms % ms Ugares ms 1Y ms
Muiieca [l [ 145 835 : [ [ 395 262
I 3| 202

[ 150 840] ) — [ a00[ 48[




Electromiografia




T

VMN‘J MWM,M\* t'cb,:},l‘;\,‘

\ V\ a‘”“wns vm W’“»q et
_."f "y ,‘:“.
Heury
Ml\ ¥ W'h_'{h“ﬁl‘a ‘h‘l .

100ms 5TJ
b il

M*,.

iy | X
1'&«#" ‘\ u.“r""\vn"‘\"‘l'*’* ‘ﬁ» I,'M"@"“ uw.l,r M‘fﬁ!a‘m P “'“ivgﬂmwmrld

v y
‘1‘;\"". JA” (4 M\wn'; M\aﬂl PO ""’"‘JM"."‘"-’"'"‘“"M"'\'\“‘»,,,‘:'
f LV A
Mg ! |
-*ﬂ\’ﬁh IM,\.J“-“."M-ow‘.W,w\m‘ /;f; s

oy,
|

, r..A.eN ,“,,A#.m‘ . »
(O e
LT
wm;f*r@‘xf'"t@,mmk,a-.+**"‘,fr e ,-Jf'-,q'.‘--xﬁv.-quv’w d ‘mk . ‘E\ .
! *‘%A\p“kn\ A % s "“‘nw,
‘ﬂ' |
mew M W.ww Aaigu Wiy m«""'"‘ bt
/ i1 .l, 1 |
| i



.
oy 1A
i i) P

"l"’r." " *l.il‘”"e"ll"ﬂf}-‘
K 3 M
Jmf*-\ v, “h‘.}lw H\‘h‘

¢ ‘u"‘li""

'ir“l!r it |







EMG

« PATRON NEUROGENO:

— Potenciales de unidad motora de duracion,
amplitud y polifasia aumentada

— Pérdida de unidades motoras al maximo esfuerzo.
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NORMAL




Patron Neurogeno




1. Asta Anterior

* 1B. POLIOMIELITIS:

— Poco frecuente por programas vacunacion.
— Hipotonia comienzo agudo
— NO CMAP, SNAP NORMAL, NO PUM, FIBRILAC.




Hipotonia de Comienzo Agudo

Asta Anterior
POLIOMIELITIS

Nervio Periférico
POLINEUROPATIA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE AG
POLINEUROPATIA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE CR
PARALISIS DE TICK

Unidén Neuromuscular
BOTULISMO INFANTIL
MIASTENIA GRAVIS INFANTIL FAMILIAR

Musculo
POLIMIOSITIS
ALT DEL ALMACENAMIENTO DE GLUCOGENO
DEFICIENCIA DE FOSFORILASA
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Tipos de Lesion Nerviosa

1. NEUROAPRAXIA

2. AXONOTMESIS

3. NEUROTMESIS 'Jl
£ 60
£ 40

2 i
% 20 ¥9,-

~ CMAP amplitud
WSNAP amphtud

1234 56 7 89101112
Dias desde la lesion axonal aguda




« Estudio de la conduccion nerviosa mediante estimulo de un
nervio y recepcion del potencial evocado en musculo.

« Se valora:

« Amplitud del potencial: depende del numero de fibras nerviosas
funcionales en el nervio, de la integridad de la UNM, y de la
sincronia de la activacion.

» Velocidad de conduccion: dependen de la integridad de la
vaina de mielina del nervio entre el punto de estimulacion y el
musculo.

» Estudio de conduccion de fibras sensitivas (ortodromico o
antidromico)







2. Polineuropatias

« De gran importancia en el diagnostico son los potenciales
SENSITIVOS valorando su AUSENCIA y J AMPLITUD

« A diferencia de los SMA | los MUP son de amplitud normal con
fibrilaciones.

« DIAGNOSTICO DE CERTEZA: BIOPSIA DEL NERVIO SURAL

N

{ Polineuropatias
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Hereditarias Adquiridas
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2. Polineuropatias

o 2b. ADQUIRIDAS:
— AIDG (aguda)
* Poco frecuente durante el 1° ano

« Gran importancia tenerla en cuenta en el DD con
botulismo, poliomielitis o polimiositis

« DISMINUCION DE LA VELOCIDAD DE CONDUCCION
TANTO SENSITIVA COMO MOTORA

* Importante seguir control evolutivo por que puede
progresar a la forma cronica
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The Neuromuscu\ar Junction

Action potemla

ptopagallon
in muscle fiber




Estimulacion Repetitiva

« Diagnostico de los trastornos de la unién
neuromuscular.

« TECNICA: Estimulacion supramaximal
(necesario para activar todas las fibras
nerviosas) con un tren de descargas y
recogiéndose los potenciales de accion
motores en el musculo correspondiente.

» Trastorno presinaptico

» trastorno postsinaptico.




3. Alteracion de la Union Neuromuscular

Presinapticas Postsinapticas
 Botulismo infantil « Miastenia gravis (maternal
e  Toxicas autoinmune)

- Hipermagnesemia

- Antibioticos aminoglucosidos
« Congeénitas

- Familiar Misatenia Gravis

- Disminucion de la cantidad de
vesiculas de Acetilcolina

- Disminucion de la liberaciéon
de cuantos

« Congeénitas
- Deficiencia de
actilcolinesterasa
- Sindrome del canal lento

- Deficiencia del receptor de la
acetilcolina




3. Alteracion de la Unidn Neuromuscular

« PRESINAPTICOS:
— POCO FRECUENTES CON EXCEPCION DE BOTULISMO.

— Importante recordar el efecto negativo de los antibioticos
aminoglucosidos sobre la union neuromuscular.

— CRITERIOS EMG:
— DISMINUCION DE LA AMPLITUD DEL PE A ESTIMULOS AISLADOS
— RESPUESTA ASCENDENTE A 20-50 HZ
— A BAJA FRECUENCIA DECREMENTO

A
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* Potenciales evocados de bajo voltaje tras
estimulacion unica, que aumentan de
amplitud tras estimulaciones sucesivas.

* Incremento moderado de la amplitud de 4°/5°
potencial tras la estimulacion repetitiva a alta
frecuencia:

e 20 Hz incremento del 21%
30 Hz incremento del 33-41 %
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e FOrmula:
—(R1-R405/ R1)* 100




3. Alteracion de la Unidn Neuromuscular

« POSTSINAPTICO:
— MIASTENIA GRAVIS NEONATAL AUTOI:

« Secundaria la transferencia placentaria de Ac
antirecepetor de la acetilcolina

e En el 10-20% de los casos

« CONFIRMACION CLINICA: TEST TENSILON
— HISTORIA MATERNA
— HALLAZGOS CLINICOS
— RESPUESTA + AL TEST TENSILON
— AC ANTI RECP +

» Uso EMG limitado: estimulacion
"' repetitiva a baja frecuencia
‘AA““ A decremento >10%

ple




RAL - decremem test

D MUSCULO GENE
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3. Alteracion de la Unidn Neuromuscular

* Miastenia gravis familiar infantil

— Gran importancia reconocerla a tiempo ya que es la
unica de la alteracion de la unién neuromuscular
capaz de producir daino cerebral anoxico o muerte.

— Es un enfermedad AUTOSOMICA RECESIVA no
Inmunologica en la que los Ac anti receptor son
negativos.

— Vesiculas sinapticas anormalmente pequenas.
— No estudios EMG
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4. Musculares

Miopatias « Miopatias enzimaticas
« Congeénitas » Alteraciones del
« Nemalina almacenamiento del

« Central core
« Centronuclear
« Desproporcion de fibras
congeénitas
« Distrofias
« Distrofia mioténica

« Distrofia muscular
congeénita
« Miopatias inflamatorias

colateno

Maltasa acida
Fosforilasa muscular
Fosfofrutoquinasa

Alteraciones del
almacenamiento
lipidico (dudoso)

« Alteraciones del transporte de
electrones




4, Miopatias - |

* Es la segunda causa de indicacion de la
realizacion EMG en los lactantes.

* Menor sensibilidad diagnostica.

« EL HALLAZGO EMG PRINCIPAL SON MUP
DE DURACION Y AMPLITUD DISMINUIDA
EN LOS MUSCULOS PROXIMALES.




4. Miopatias - |1

« Con el hallazgo de Potenciales de unidad motora miopaticos no
acaba la evaluacion EMG. Hay que descartar la presencia de
una alteracion de la union Neuromuscular, o una SMA o0 una
neuropatia periférica (por ejemplo , en botulismo hay presencia
de PUM miopaticos).

» El estudio electromiografico es menos preciso en las miopatias
gue en las alteraciones neurogénicas.

« El hallazgo de FIBRILACIONES en las miopatias nos puede
llevar a confusion con un proceso neurogenico.

A

0%




EMG

« PATRONES PATOLOGICOS:
— PATRON MIOPATICO:

« Baja amplitud en maximo esfuerzo (por lesion de fibras
musculares no de axén) disminucion del tamano de la
UM por la pérdida progresiva de fibras musculares

« Disminucion de la duracion y polifasicos ( por que no
conducen al mismo tiempo)

 Actividad espontanea por la necrosis segmentaria de la
fibra

W







Patron Miopatico
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~ NORMAL



= 7 FIBRILACIONES EN EL LACTANTE HIPOTONICO

M 10 pa'“ as - I I I ALTERACIONES NEUROGENICAS:
Atrofia muscular espinal I (Werdnig-Hoffmann)

Poliomielitis

Lesiones espinales.

POLINEUROPATIAS

fl ERACIONES DE LATRANSMISION NEUROMUSCULAR:
i Botulismo

MIOPATIAS:

- CONGENITAS

Nemalina

Centronuclear

Desproporcion de fibras congénitas
DISTROFIAS

b AL \ * | Distrofia miotonica
' | MIOPATIAS INFLAMATORIAS:
A Polimiositis
MIOPATIAS ENZIMATICAS:
ALTERACIONES DEL ALMACENAMIENTO DEL COLAGENO
Maltasa acida (Pompe)
Fosforilasa muscular (McArdle)
Fosfofructoquinasa (Tarui)

RSN e




Miopatias - 1V

« DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA:
— Causa mas comun del lactante hipoténico sin artrogriposis.
— CPK AUMENTADA, potenciales miopaticos
— necesario Biopsia muscular <+«——

« DISTROFIA MIOTONICA
— Es la otra distrofia que se presenta con hipotonia
— transmision materna N

- EMG:
— DESCARGAS MIOTONICAS
— FIBRILACIONES
— POTENCIALES MIOPATICOS

— A veces es necesario demostrar la miotonia
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Figure 4. Myotonic discharge. EMG of typical myotonic discharge demonstrating waxing and waning of both amplitude and frequency.




Miopatias - V

« MIOPATIAS CONGENITAS:

— Son alteraciones AR gue tienen una expresion fenotipica semejante
(hipotonia, curso no progresivo y retraso en el desarrollo motor).

— A diferencia de otras miopatias no suele haber aumento de la CPK
— La EMG puede ser normal o con cambios miopéaticos,
— Abundantes fibrilaciones han sido descritas en la miopatia miotubular

e POLIMIOSITIS:
— Cuadro muy raro.

— Pocos casos descritos;
» AUMENTO DE LA CPK
» PUM MIOPATICOS
» AUMENTO DE LA ACTIVIDAD DE INSERCCION
» DESCARGAS DE ALTA FRECUENCIA PROLONGADAS




Miopatias - VI

HIPOTONIA BENIGNA CONGENITA:
— CUADRO RARO

« EMG NORMAL

 BIOPSIA NORMAL

« ESTUDIOS ENZIMATICOS NORMALES
AUMENTO DE LA CPK + HIPOTONIA

« POLIMIOSITIS

* DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA

« ALTERACIONES DEL ALMACENAMIENTO DEL
GLUCOGENO.




Protocolo EMG ante el Lactante Hipotdnico

1°: Conduccidn nerviosa sensitiva en al
menos 1 nervio

29 Conduccion nerviosa motora en al menos
2 nervios

3°: EMG (aguja): en al menos 4 0 6
musculos de 1 o 2 extremidades

Incluyendo distal y proximal.

» Si sospecha de SMA al menos 2 m
Inervados por nervios y raices
distintas en al menos 3 extremidades

S




Protocolo EMG ante el Lactante Hipotdnico

4°; Estimulacion repetitiva:
— Botulismo infantil
— Ptosis u oftalmoparesia

— Potenciales tardios en la estimulacion
supramaximal

— EMG/ENG normal a pesar de la alta
sospecha de una enfermedad




Importante Recordar

Fibrilaciones en el Lactante Hipotonico
1. Alteraciones neurogeénicas:
» Atrofia muscular espinal (Werdnig-
Hoffmann)
»  Poliomielitis
» Lesiones espinales
2. Polineuropatias
3. Alteraciones de la transmision neuromuscular
»  Botulismo

4. Miopatias
« Congénitas
* Nemalina

«  Centronuclear
»  Desproporcion de fibras congeénitas
» Distrofias
« Distrofia miotonica
*  Miopatias inflamatorias
*  Polimiositis
*  Miopatias enzimaticas
« Alteraciones del almacenamiento
del colageno
» Maltasa 4cida (Pompe)
» Fosforilasa muscular (McArdle)
» Fosfofrutoquinasa (Tarui)

Hipotonia de Comienzo Agudo
Asta Anterior
« Poliomielitis
Nervio Periférico
* Polineuropatia Inflamatoria Desmiel Ag
* Polineuropatia Inflamatoria Desmiel Cr
« Paralisis De Tick

Unidn Neuromuscular

« Botulismo Infantil

« Miastenia Gravis Infantil Familiar
Musculo

 Polimiositis

« Alt Del AlImacenamiento De Glucogeno
« Deficiencia De Fosforilasa

Aumento de la CPK + Hipotonia
* Polimiositis

» Distrofia Muscular Congénita
« Alt. del Almacenamiento del Glucogeno.




Sindromes Clinicos
No Diagnaosticos Etiologicos

Periférico
| | l |
Asta . Unidn

. Nervio Musculo
anterior Neuromuscular
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