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Diagnostico Neurofisioldgico

m  Confirmar o no el diagnéstico clinico.
m Excluir otras enfermedades neuromusculares.
m Determinar si el proceso es pre o postsinaptico.

m  Monitorizar el curso clinico de la enfermedad, tanto si es
natural o en respuesta al tratamiento medico o quirargico.

m Determinar el estado de la transmision neuromuscular
en los casos de remision clinica asi como detectar
trastornos subclinicos.
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Estudios Neurofisiologicos

- Poco especificos.

- Excluir enf. miopaticas/neurogénicas.

m ESTUDIOS CONVENCIONALES {

Electroneurografia

Electromiografia

m ESTUDIOS ESPECIFICOS

Estimulacion Nerviosa
Repetitiva

Electromiografia de
fibra aislada
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Estudios Neurofisioldgicos Especificos

RECUERDO HISTORICO

Jolly (1895):
Estimulando un musculo o un nervio con estimulacion eléctrica faradica a altas frecuencias->disminucion
progresiva de la fuerza muscular que se normalizaba tras el reposo muscular
“Miastenia Gravis Pseudoparalitica”

Test de Jolly-> evaluar la respuesta muscular frente a la estimulacion eléctrica definiendo la “reaccion
miasténica” como respuesta tipica de esta enfermedad.

m Harveyy Masland (1941):

Fueron los primeros en comparar las respuestas con la estimulacion repetitiva a distintas frecuencias de
estimulo en sujetos normales y en pacientes con miastenia.

Enunciaron que la disminucion de la respuesta estaba relacionada con la fatiga muscular producida por la
contraccion muscular voluntaria o eléctricamente estimulada.

Propusieron esta técnica como ayuda diagnostica en pacientes con sospecha de miastenia.

m Enla década de los 60: aparece una innovacién técnica, la electromiografia de fibra simple, que permite un
analisis funcional de la placa motora

m  Afinales de los 80 y primeros 90: se han desarrollado los estudios electromiogréficos de fibra aislada con
estimulacion eléctrica axonal—> activacion y un registro altamente selectivo.



"

Union Neuromuscular

ones o Mar

Potencial de accion de la fibra nerviosa.

Despolarizacion de la terminal presingptica.

Aumento de la concentracion axoplasmica de calcio.
Liberacion de moléculas de acetilcolina en cuantos.

Unién del neurotransmisor a los receptores postsinapticos.
Cambio en la conductancia de la membrana postsinaptica.
Despolarizacion de la membrana postsinaptica.

Potencial de accion de la membrana muscular.

Aumento de la concentracion mioplasmica de calcio, liberada
de los dep0ositos sarcoplasmicos.

Contraccion muscular.
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Potencial de Accion de la
Membrana Muscular

m Reposo: Ach » Unién al RAch >

Apertura vias de iones »
Despolarizaciones de la membr.
subumbrales (<7-20mV) » Potencial
Miniatura de Placa Motora.

m Potencial de accion en la

terminal nerviosa: 1 [Ca+] »
>100 cuantos Ach » Despolarizacion
de la membrana por encima del
umbral > Potencial de Placa

Motora (70-80mV)
N\

Compromiso de la

Factor de €« quridad II‘ Transmision

Neuromuscular
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Factor de Seqguridad

m Liberacion de Ach.
m “Resintesis” de Ach.

m Estado funcional de
los RAch.

MIASTENIA
GRAVIS
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Estudios Neurofisiologicos

m Pone de manifiesto la dificultad de la fibra
muscular para conseguir una despolarizacion
suficiente para gue el potencial de placa alcance
el umbral adecuado y conseguir un potencial de
accion muscular.

m Este impulso blogueado total o parcialmente
originara los distintos tipos de respuestas en los
tests neurofisiologicos.



Estimulacion Nerviosa Repetitiva

Consiste en aplicaraun .

nervio motor un N MM

(necesario para activar e -
todas las fibras
nerviosas) con un

y recoger
los potenciales de
accion motora
generados en el smv L

2 ms

musculo S

correspondiente. LTTRIRRERN,
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Estimulacion Nerviosa Repetitiva

PRINCIPIOS FISIOLOGICOS

m El Potencial de Accidén Muscular
es la suma de todos los smv [
potenciales de accion de las 7 ms
distintas fibras musculares que

componen la unidad motora. Wﬁ EE AN
m LaAmplitud del potencial de ' 2 ==
accion muscular compuesto se
relaciona con el numero de fibras
musculares activadas y nos
permite conocer el funcionamiento

de la placa neuromuscular.

Decremento de amplitud

se relaciona con fallo en
la transmision del impulso
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Estimulacion Nerviosa Repetitiva

TECNICA

m Registro:
T1 Electrodos de superficie fijados al musculo.
1 Teoria: musculo afecto debilidad.
1 M.G. Ocular: musculos faciales N rendimiento

m Estimulo:

Estimulador sobre el nervio motor.

Intensidad supramaximal (25-50% > |. Umbral).
Trenes de 10 estimulos.

Frecuencia: 3 Hz.

OO0 00

& |nmovilizacion

!

+ Temperatura: 34-37°C 15‘,\7ﬂ\W\1w

& Evitar anticolinesterasicos 12-24h. antes
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Estimulacion Nerviosa Repetitiva
TECNICA

m  Nervio y Mdsculo de eleccion:

Nervio cubital-2> Musc. Abductor del mefiique
4

Nervio accesorio espinal-> Musc. Trapecio superior
4

Nervio Facial= Musc. Nasal




Estimulacion Nerviosa Repetitiva

SUJETOS SANOS:

Estimulos repetidos a 3Hz:

Estimulacion repetitiva a 3 Hz: sujeto normal

se produce Potencial de
liberacion de la Ach de liberacién inmediata  eume n n e e
con lo cual ésta se consume y podemos s A
observar una ligera disminucion de la 3 60 18 2
amplitud del potencial de placa motora (< SO e
5%) pero permaneciendo por encima del

umbral necesario.

+ ok A

640 128 26

ha pasado
suficiente tiempo para gue se active la Ach
almacenada—> estabilizacion de la
acetilcolina liberada.




Estimulacion Nerviosa Repetitiva

ALT. NEUROM. POSTSINAPTICA

Estimulos repetidos a 3Hz:

Potencial de

el nudmero de accion de fibra

Ach almacenada y el nimero de Ach e
liberada es normal, pero el numero de 00 160 I8
receptores es menor con los que el potencial bordpnablag
que se produce es mas pequeno aunque

continua estando por encima del umbral.

S [ e

L [T SU PR B S |

640 128 13

Umbral

m o e mer ey ey e E e o mm e e e e -

el numero de
Ach liberada va descendiendo y ya no es
capaz de generar un potencial por encima
del umbral.

3 L
et B e
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Estimulacion Nerviosa Repetitiva
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Estimulacion Nerviosa Repetitiva

TECNICAS DE ACTIVACION: maniobras

para incrementar la sensibilidad del test.

[ amplitud medida en reposo y tras ejercicio. MOSCULD REPETITIVA CONDICION

Contraccion mantenida 60 seg. - Acumulacion de calcio
intracelular y se movilizan las reservas de Ach, lo que provoca un
incremento del contenido cuantico liberado con cada

p .\ - . ., E. hipolenar
estimulo—>Facilitacion postactivacion.

2-3 min.reposo tras dicha contracc. - Agotamiento de las reservas

de Ach con depresion de la excitabilidad de la placa motora

haciéndose mas evidente la caida de ampliutd->Agotamiento £ hipotenar
postactivacion.

E. hipotenar
|

La isquemia bloguea la sintesis de Ach, probablemente por
agotamiento de Acetil CoA..

Test de isquemia—> manguito de TA en ES y se mantiene la presion
por encima de la cifra sistdlica durante 3-5 min.

Mejora la sensibilidad de la estimulacion repetitiva distal.
Decremento en la amplitud de los potenciales de accion muscular.



Estimulacion Nerviosa Repetitiva

> Estos estudios son anormales en mas del 50-70% de los pacientes
con MG generalizada pero frecuentemente son normales en la
forma ocular. (El rendimiento diagnostico de esta prueba no alcanza
el 60%)

» La sensibilidad de la ENR depende de la severidad del defecto de
la placa neuromuscular.

> Los nervios que estimulan un musculo con debilidad clinica=>
sensibilidad de hasta el 77%.

> El rendimiento de la estimulacion Repetitiva, es mayor en los
musculos proximales gue en los distales.



Electromiografia de Fibra Aislada

Electromiografia de Aguja
Convencional: registro de los
potenciales de accion del musculo,
gue es la sumacion de los cambios
eléctricos ocasionados con la
contraccion de todas las fibras
musculares que componen la unidad

motora.

Superf. Registro: 150-580u
(D 25-100p)

Electromiografia de Fibra Aislada:
Técnica selectiva de registro capaz de
identificar y registrar el potencial de
accion de una fibra muscular

individual.

:
]

:

©

Superf. Registro: 25u
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Electromiografia de Fibra Aislada

TECNICA

m Registro

1 Musculos: extensor comun de los dedos; frontal/
orbicular de los ojos.

1 20 puntos diferentes.

1 Potencial de accion muscular: bifasico. 1 mseg. uracién
7 . e A
m  Meétodos de activacion —
1mv
1 Voluntaria: \
m Electr. insertado en porcién media del masculo. . :‘“‘
. ., endiente ascendente
m El pac. realiza una contraccion muscular leve. 300 nseg

1 Activacioén eléctrica

m Estimula con electr. de aguja monopolar->peq.
contracc musculares.
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Electromiografia de Fibra Aislada
PARAMETROS:

m Jitter ("variacion”): variabilidad del tempo de transmisién del impulso

NErvioso = tiempo que tarda en aparecer el potencial de fibra muscular desde que se
produce el estimulo.

1 Act. Voluntaria:

m Recogemos potenciales de dos fibras musculares.

m Se mide la variabilidad mterpotencial.

[0 Act. Eléctrica:
m Recogemos el potencial de una fibra muscular. _—
\‘ :.‘- \

m Se mide la distancia entre el artefacto de estimulo y

el potencial. . —m
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Electromiografia de Fibra Aislada

3.0 _—
-‘h’\l\/ | A. Jitter Normal
4.0 T 57
B. Jitter Patoldgico: jitter aumentado
‘L'J\/- 3.0 41
B —\1;%::- R ;‘0'3 S mm Ry~ 4Bmm

Ryp=¢68.0 s : Ry~ P32.0 ps

calc. MCD=25.1 p3 colec. MCD- 344.9 ps

comp. MCD=223ps comp. MCD= 5280
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Electromiografia de Fibra Aislada

Limite normal Limite normal
Referencia Misculo Edad (jitter individual) (jitter media)
JITTER (Activacion voluntaria) (ps)
Stalberg y Trontelj, 1994 ED 10-70 55,0
Tibial anterior 10-70 75,0
Frontal 10-70 45,0
Bromberg y cols., 1994 ED 20-60 S 35,5
70-90 61,6 39,2
Tibial anterior 20-60 77,7 48,7
70-90 67,2 45,7
Frontal 20-60 55,2 36,2
Datos propios ED 10-61 59,0 39,5
Frontal 20-67 49,7 30,8
JITTER (Estimulacion) (ps)
Trontelj y cols., 1986, 1988 ED 17-39 40,0 25,0
Orbicular del parpado 17-39 30,0 20,0



" S
Electromiografia de Fibra Aislada

m Bloqueos del impulso:

1 Cuando el impulso nervioso es msuficiente para alcanzar el umbral de la membrana
postsinaptica (falla el factor de seguridad) y no se desencadena potencial de accion
muscular.

1 Los Bloqueos son mas frecuentes cuando el Jitter >140 pseg. y son excepcionales con un
Jitter < 80 useg.

STIM SFEMG REAN

MNeurona motora




Electromiografia de Fibra Aislada

» Rendimiento diagnostico A (60-99%): muy sensible, poco
especifica

> Miastenia Gravis Ocular: musc. facial aumenta el rendimiento.
> Puede detectar trastornos subclinicos.

> Medidas seriadas del Jitter son utiles para evaluar la
progresion de la enfermedad - variaciones del 10 % del jitter
medio se correlacionan con mejoria 0 empeoramiento de la
enfermedad en el 60-80% de los pacientes.

» Meétodo objetivo para evaluar eficacia del tratamiento.
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