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Neurofisiologia Clinica:
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* NEUROFISIOLOGIA
CLINICA:

"Electroneurografia ENG

“Electromiografia EMG

=Potenciales evocados PE
" Pruebas funcionales

=Detectar lesiones
minimas/ocultas

“Graduar lesiones

*Valorar
pronéstico/evolucion

sOvrientar tratamiento

mTécnicas diagnésticas
mRegistro de actividad
eléctrica:

=Espontanea
*Provocada

mExploracion dinamica
“Dirigida por la
clinica y la sospecha



Tabla 1: Enfermedades mitocondriales definidas y genes asociados.
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Sindromes mitocondriales Sintomas clinicos Genes implicados

A0 Sordera newrosensorial no sindrdmica inducida por aminoglucdsidos. MTRMAL

LHOM MNeuropatia dptica hereditaria de Leber MTHNDL, MTHNDA, MTHNDG
MELAS Encefalopatia mitocondrial, acidosis |[ctica v episodios “stroke-like”. FATTLL, MTHDL, MTHDS, MTCOO3
MERRF Epilep=ia miocldnica con fibras rojo rasgadas. MTTK

Miopatia TK2 MquaI:ia precoz progresiva, hiperlactacidemia y RRF. TE2

MLASHA MinEaI:ia. anemia sideroblastica y acidosis lactica. PUS1, YARS2

MARP MNeuropatia, ataxia, retinitis pigmentaria. MTATPG

MNewropatia dptica tipo 1 Atrofia dptica autosdmica dominante tipo 1 OPAl

Sindrome de

Inicio antes de los 20 afos: CPEQ, retinitis

Delecciones/duplicaciones

Kearms-Sayre pigmentaria y uno de bos 3 siguientes: sindrome cerebeloso, blogueo cardiaco o hiperproteinorraguia. ADNMmt
Sindrome de Alpers Encefalopatia, epilepsia resistente asociada a hepatopatia. POLG, C2OORFT2
Sindrome de Barth Miccardiopatia y neutropenia TAZ

Simdrome de Leigh

Encefalopatia regresiva con lesiones cerebrales bilaterales simétricas de necrosis con astrocitosis v proliferacidn
vascular en mlcleos grises y tronco cerebral.

ADNMmt: MTATPS, MTATPE, MT-
MNDS, MTTLL, MTTW
ADMN: varios

Sindrome de MMGIE

hioneuropatia gastrointestinal y encefalopata (leucodistrofia)

TYMiP, POLG

Sindrome de Pearson

Anemia macrocitica refractaria, neutropenia y trombocitopenia (médula dsea: vacuolizackon de precursores,
hemosiderosis v sideroblastos) y disfuncidn pancredtica exocrina.

Delecciones ADMmM

Sindrome de Sengers

Miocardiopatia, miopatia y cataratas
e

AGK
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Higado

Tabla 1. Clasificacidon de las glucogenosis

Bl= = 7 )

o

Glucogeno-sintetasa

Higado

la Von Gierke

Glucosa-6-fosfatasa

Higado, rifign

Ik

Glucosa-6-fosfatasa traslocasa

Higado, rifion, leucocitos

Ill, Cori, Forbes

Enzima desramificante

Higado, mdsculo
e

IV, Anderson Enzima ramificante Higado

Wi, Hers Fosforilasa hepatica Higado

I Fosforilasa-b-quinasa Higado y/fo musculo

Musculo

Ob Glucogeno-sintetasa muscular

I, Fompe Lisosomal. a-glucosidasa Generalizada, en | lisosomas

llb PseudoPompe, Danon

Proteina de membrana lisosomal 2

Corazan, musculo \

W, McArdle

mMiofosforilasa

mMdsculo

Wi, Tauri Fosfofructoguinasa v variantes Midsculo, gladbulos rojo

- Fosfogliceratoguinasa Midsculo, glabulos rojosg SMNC
X Fosfoglicerato mutasa Midsculo

Xl L.ctico deshidrogenasa Muasculo

X Aldolasa A Miasculo

X b-enolasa Midsculo

XIv Fosfoglucomutasa 1 Muasculo /

xw Glucogenina-1 Miasculo

Lafora

Mo conocido

n todos los &
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Las enfermedades neuromusculares, y las
Miopatias por tanto, no afectan a la
calidad de los dientes.

Sin embargo, sus consecuencias sobre la
motricidad, los musculos de la cara, y el
desarvollo wmandibular aumentan el riesgo
de caries.

Pueden modificar también la morfologia de
[a mandibula.

Todo esto provoca trastornos en las
funciones bucales.
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En las Miopatias aumenta el riesgo de caries:
- el acceso a la boca para cepillarse los
dientes es mas dificil

- algunas provocan un reflujo Gastro-
esofdagico/dcido  importante que debilita
l[entamente el esmalte de los dientes;

- los movimientos de la lengua, labios
mejillas, cuando hablamos, que contribuyen
a limpiar la superficie externa e interna de
los dientes, estan disminuidos.
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Las congénitas alteran el crecimiento de la
mandibula, los movimientos de succion y
masticacion, que dependen de los musculos
de la cara (masticadores, wmaseteros o
temporales), favorecen el desarrollo de los
huesos de la wmandibula (maxilar y
mandibula) y de la articulacion témporo-
mandibular. Su debilidad temprana reduce
esta estimulacion natural durante la primera
infancia.
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La mandibula (maxilar inferior) queda wmas
pequera y tiene wmwenos wovilidad, la
[imitada apertura de la mandibula provoca
la rigidez de la articulacién y se anquilosa.
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HALLAZGOS ELECTROMIOGRAFICOS MIOPATIA:
Permite confirmar la existencia de miopatia, aunque
un EMG normal no la excluye, y seleccionar una
localizacion para biopsia.

Los hallazgos tipicos son:

Actividad de insercion aumentada sin actividad
espontanea de enervacion salvo que haya
irritacion de la membrana.

Aumento del reclutamiento, patron interferencial
desde el principio del esfuerzo.

PUMs de morfologia polifasica, de corta duracion
Yy baja amplitud.
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HALLAZGOS ELECTROMIOGRAFICOS MIOSITIS:
Reflejan el aumento de la irritabilidad de la
membrana de las células musculares estriadas:

» Actividad de insercién aumentada e incremento de
la actividad espontanea.

*» Potenciales de unidad motora (PUM) polifasicos de
baja amplitud y de corta duracién, con activacién
voluntaria.

* Descargas espontaneas de alta frecuencia, bizarras,
de inicio y suspension subitas.

Hay que tener en cuenta que casi el 10% de los
pacientes con miositis documentada por biopsia
tienen un EMG normal.
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Espina dorsal

Fibras
musculares

Cuerpo de una
neurona motriz

Potencial de
unidad motora

Figura 1. Representaciin esguematica de una unidad motora oom o libe s s . - -
T T ol e St D e S o Figura .- Diagrama de una unidad motora.

de ueddlad motora (PALML Se indicas os principaes par dmetros que se miden
sobere La forma de omda del PALM: asspwamplitod; dur sdur scidn; iefase; gegino
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Potencial accion

+20 /\

Despolarizacion Repolarizacion

=30 Pmmﬂ Postpotenciales
40 reposo

Figura 2.1. Potencial de accion.
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Figura 2.22. a) MUAP de un sujewv swsmal; b) MUAP polifasicos patologicos; ¢)
MUAP al incrementar el nivel de contraccion muscular. ("Introduccion a la
Bioingenieria". Marcombo)
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Figura 3.- Esquema de los electrodos profundos.
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Figura 6.- Patrones de actividad en la contraccion progresiva muscular. a. Patron simple; b. Patron
intermedio; c. Patron interferencial.




Miopatias: Neurofisiologia

200 uV/div
1 sec/div
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TIB ANTERIOR

Miopatias:

EMG  Alte |10kHz >4
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D TIB ANTERIOR

Amp Dur Fases Giros Area

Y ms pvms
[ 6267 [ 1020 | 3 2| 55486
Gl | 1 3| 1890
[ 3317 1520 all 2| 8626
| bl | 23| 27| 5354
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9 | 2733 870 | 2
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™| as pruebas neurofisiolégicas pueden
confirmar la sospecha de Miopatia

mNos dicen si es mas “localizada’/con
predominio o difusa

»Nos dicen si tiene brotes de actividad/
inflamacion/irritacion

»Nos dicen el grado de disfuncion muscular

= Orientan la evolucion y el pronéstico
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