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PALABRAS CLAVE Resumen

Electromiografia; Objetivo: Investigar, en pacientes con miopatia, la posible existencia de potenciales de unidad
Miopatia; motora (PUM) cuya duracion individual esté por debajo de un limite normal y, por lo tanto, con
Potencial de unidad un significado patoldgico y posiblemente miopatico.

motora miopatico Material y método: Se midié en tibialis anterior la duracion individual de 20 PUM en

82 sujetos sanos, tomando en cada sujeto el PUM con la menor duraciéon. Lo mismo se llevo
a cabo en 24 pacientes diagnosticados de miopatia, en su caso tomando todos los PUM con
duracion indvidual por debajo del valor minimo encontrado en sujetos sanos.

Resultados: Duracion individual minima encontrada en sujetos sanos: 6,8 ms. Nimero de PUM de
6,7 ms o0 menos encontrados en tibialis anterior de sujetos con miopatia: 17 (el 33% de los sujetos
con miopatia). Se compararon las duraciones minimas entre sujetos sanos y enfermos, revelan-
dose una diferencia significativa entre ambas, que se considerd patoldgica y especificamente
miopatica en el caso de los sujetos con miopatia.

Conclusiones: Dado el significado probablemente patolégico y especificamente miopatico de
los PUM por debajo de 6,8 ms encontrados en tibialis anterior de los sujetos con miopatia, se
propone el término «PUM miopatico» para este tipo de PUM, asi como el uso de este hallazgo
como un criterio electromiografico especifico en el diagnostico de las miopatias.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. y SERMEF. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Manual measurements of potentials of the «<myopathic» motor units
Electromyography;

Myopathy; Abstract

Myopathic motor unit Objective: To investigate in patients with myopathy the possible existence of motor unit action
action potential potentials (MUAPs) whose individual duration is below a normal limit, and therefore patients

having a pathological and possibly myopathic significance.

Material and method: The individual duration of 20 MUAPs was measured in the tibialis anterior
of 82 healthy subjects, using the MUAP with the shortest duration from each subject. The same
measurement was obtained for 24 patients diagnosed of myopathy, in these cases, using the
MUAPs with individual duration below the minimum value found in the healthy subjects.
Results: The minimum individual duration found in healthy subjects was 6.8 ms. Number of
MUAPs of 6.7ms or less found in tibialis anterior of subjects with myopathy: 17 (33% of the
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subjects with myopathy). The minimum durations were compared between both healthy and
ill subjects, there being significant differences between both, considered as pathological and
specifically myopathic in the case of the subjects with myopathy.

Conclusions: Given the probably pathological and specifically myopathic significance of the
MUAPs below 6.8 ms found in the tibialis anterior of the subjects with myopathy, the term
«myopathic» MUAP is proposed herein for this type of MUAPs. The use of this finding as a
specific electromyographic criterion for the diagnosis of myopathies is also proposed.

© 2010 Elsevier Espana, S.L. and SERMEF. All rights reserved.

Introduccion

Con una electromiografia se pueden detectar signos espe-
cificos de miopatia en enfermos con miopatia, hecho que
posee interés diagndstico'. Existen diversos signos elec-
tromiograficos especificos de miopatia con interés clinico,
siendo el analisis de unidad motora una de las técnicas uti-
lizadas para obtener algunos de dichos signos®3. Entre las
diversas técnicas de analisis de unidad motora descritas,
uno de los parametros es el de la duracion media de los
potenciales de unidad motora (PUM) de un musculo dado,
parametro considerado importante por su especificidad y
por la buena correlacion entre clinica, electromiografia e
histopatologia®“. Segun la técnica estandar, para la medi-
cion de la duracion media de los PUM se debe medir la
duracion de 20 PUM individuales por musculo, en varios
puntos de insercion, calculando a continuacién la duracion
media y, de este modo, si esta resulta ser menor que cierto
rango para el misculo dado, segun las tablas de referen-
cia disponibles, tal hallazgo se podra considerar especifico
de miopatia®. La mediciéon puede ser tanto manual como
automatica®. La medicion manual empez6 a desarrollarse
en 19518,

En la practica no es factible la medicion de la duracion
media de 20 PUM en todos los enfermos explorados, por razo-
nes diversas (niflos pequenos, paresia severa, etc.). Ademas,
la medicion de la duracion de 20 PUM por musculo se con-
sidera una técnica demasiado lenta para la clinica diaria
habitual’, por lo que en ocasiones se recurre a una estima-
cion a simple vista (eyeballing) de la duracion y amplitud
de algunos PUM que se va consiguiendo aislar, procurando
identificar la presencia de PUM pequenos, es decir, de baja
amplitud y de corta duracion (y con frecuencia también poli-
fasicos), en pacientes con sospecha de miopatia®®.

En los musculos afectados en el curso de una miopatia,
hay correlacion entre los hallazgos electromiograficos (la
disminucion de la duracion media de los PUM) y los hallazgos
histopatoldgicos (la pérdida de fibras musculares por unidad
motora)'?. Obsérvese entonces que si la duracién media de
20 PUM se reduce de manera especifica en las miopatias,
esto implica que deberia estar reducida en una magnitud
importante la duracion individual de al menos algunos de
esos 20 PUM que actien como sumandos en ese calculo, algo
que se infiere ademas a partir del propio eyeballing. Esto
lleva légicamente a formular la siguiente pregunta, dado su
posible interés diagnostico: ;sera posible medir una reduc-
cién por debajo de un limite normal de la duracién individual
de algunos PUM de entre los 20 medidos en caso de miopatia?

En este trabajo se plantea la posibilidad de responder a
esta pregunta, para lo cual, en primer lugar, se intentara

determinar en sujetos sanos, mediante medicion manual,
un limite inferior para la duracion de los PUM individuales
(no para el valor medio) y, a continuacioén, se comparara ese
valor con el obtenido en sujetos con miopatia, para intentar
determinar si existen PUM individuales de corta duracion,
en el grupo de sujetos diagnosticados de miopatia, cuya
duracion esté significativamente por debajo del limite infe-
rior para la duracion de los PUM individuales encontrado en
el grupo de sujetos sanos, es decir, se tratara de verificar
la autenticidad, o no, de lo que podria denominarse PUM
«miopaticos» observados mediante eyeballing.

Materiales y métodos
Sujetos en estudio

1. Sujetos sanos: durante un periodo de aproximadamente
3 anos se midio la duracion de los PUM registrados en
tibialis anterior de 82 de sujetos sanos, sin manifestacio-
nes clinicas con origen neuromuscular; 41 eran varones
y 41, mujeres; con edades entre 3 meses y 80 anos. Los
sujetos o sus representantes legales fueron informados
de esta investigacion y dieron su consentimiento.

2. Sujetos enfermos: durante aproximadamente 3 afos, y
de forma paralela a la investigacion en sujetos sanos,
se exploré a 24 enfermos diagnosticados de miopatia
en diversos servicios médicos, diagnostico confirmado
con biopsia (excepto en los enfermos con miopatia este-
roidea). Las enfermedades que presentaron fueron las
siguientes: distrofia de Duchenne (n=1), enfermedad de
McArdle (n=3), miopatia de cinturas (n=3), miopatia
esteroidea (n=7), miopatia oculofaringea (n=1), distro-
fia de Becker (n=1), miopatia escapulo-humeral (n=1),
distrofia facioescapulohumeral (n=3), enfermedad de
Steinert (n=2), miopatia en relacion con una resisten-
cia congénita a la vitamina D (n=1), distrofia muscular
congénita positiva a merosina (n=1); 7 eran varones 'y 17
mujeres, con edades de 0 a 79 anos.

Equipos y condiciones técnicas

Las electromiografias se llevaron a cabo con los siguientes
electromiografos: Cadwell Sierra, Cadwell Sierra Il, Cadwell
5200; Cadwell 7400, Medelec Sapphire, Medelec Premiere y
Medelec Sinergie. Se utilizaron electrodos de electromiogra-
fia bipolares concéntricos de 25 x 0,3 mm y area de registro
de 0,03 mm?2. Los pacientes fueron explorados en decubito
supino. La medicion de la duracion de los PUM se efectud
con los filtros de paso alto y paso bajo de 10Hz y 10kHz
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respectivamente, con el barrido en 5ms/div y la amplifica-
cion en 100 mcV/div. S6lo en una minoria de casos se hizo
preciso promediar la sefial del PUM para obtener una linea
de base estable.

Métodos de medicién

1. Sujetos sanos: en cada sujeto sano se aislaron 20 PUM de
tibialis anterior, que se fijaron con el trigger uno a uno
para medir su duracion individual. El criterio para acep-
tar cada PUM aislado para medicion fue que su pendiente
(rise time) fuese menor de 500 s, que es un criterio
cominmente aceptado? (el mismo criterio se aplicd en
el caso de los PUM medidos en los sujetos con miopatia).
De cada sujeto sano se guardd para su analisis poste-
rior sélo el PUM con menor duracién de los 20 aislados en
tibialis anterior, desechandose los 19 restantes. Los datos
obtenidos se ordenaron correlativamente en funcion de
la edad. La medicion manual de la duracién de cada PUM
trifasico fijado en pantalla se midi6 desde la primera
deflexion de la primera fase hasta la Ultima deflexion
de la tercera fase. Para determinar el punto en que cada
fase abandonaba o volvia a la linea de base se trazd una
linea recta entre ambos puntos utilizando como molde
para dicha recta la linea de base, lo cual hizo preciso
que la linea de base fuese lo suficientemente estable
en cada caso para hacer esta medicion. En el caso de
potenciales satélite, se sumo su duracion a la del PUM
correspondiente.

2. PUM individual en sujetos con miopatia: se procedio de
modo similar, pero con una diferencia: se guardaron para
analisis posterior los PUM que tuvieron una duracion indi-
vidual menor que el limite inferior hallado en tibialis
anterior en el grupo sano. En el caso de PUM polifasi-
cos se midid hasta la Gltima fase. Los datos obtenidos en
sanos y enfermos se ordenaron correlativamente en fun-
cion de la edad. Para la comparacion de los resultados
obtenidos en pacientes y controles se recurrio a la t de
Student.

3. Otros parametros medidos: en sujetos enfermos, se
registraron también las magnitudes de otros parame-
tros habituales en la exploracion electromiografica de las
miopatias: actividad de insercion, actividad en reposo,
trazado de maximo esfuerzo (sumacion espacial y tem-
poral), deteccidon a simple vista (eyeballing) de PUM
pequenos. En los casos con miopatia en los que fue técni-
camente posible, se calculo la duracion media de 20 PUM
y se llevo a cabo la exploracion en otros musculos aparte
de tibialis anterior, sobre todo en los musculos afectados
clinicamente, teniendo en cuenta que, en general, tibia-
lis anterior no suele estar tan afectado clinicamente en
comparacion con otros misculos mas proximales.

4. ldentificacion de artefactos: los siguientes artefactos
de medicion simularon ser PUM pequeios y de corta
duracion con origen miopatico y hubo que desechar-
los: potenciales de placa motora; fibrilaciones; PUM
pequenos y romos por falta de centrado del electrodo
en el campo eléctrico de la unidad motora medida (y
que, por lo tanto, no cumplian el criterio de la pen-
diente menor de 500 s citado mas arriba, por lo que,
a su vez, no producian en el altavoz la tipica crepitacion

aguda audible cuando el electrodo esta bien centrado);
PUM pequenos por averia del electrodo de aguja; PUM
pequenos por averia del cable conector; PUM pequenos
por error técnico en el ajuste de filtros y/o ganancia
y/o barrido; PUM pequefios «seudomiopaticos» de origen
neurogeno.

Resultados

Hallazgos sobre la duracién de los PUM individuales
en tibialis anterior, sujetos sanos

NUmero de sujetos sanos: 82. Nimero de PUM con dura-
cion individual minima: 82 (uno por sujeto). Duracién media
de los PUM con duracion minima: 9,8 ms. Desviacion tipica:
1,9. Intervalo en ms de la duracion de los PUM de duracion
minima: 6,8-13,4. Duracidon minima observada en PUM indi-
viduales en sujetos sanos, independientemente de la edad:
6,8 ms.

En cuanto a la edad, se ha encontrado que la duracion
minima de los PUM individuales en sujetos sanos aumentaba
con la edad. Aunque la duraciéon minima para un PUM indi-
vidual de 6,8 ms en sujetos sanos correspondié a la edad
infantil, también se ha tomado como referencia para adul-
tos, para que dicho valor sea independiente de la edad,
aunque con ello se haya reducido la sensibilidad de la téc-
nica, lo cual se ha llevado a cabo a cambio de una mayor
especificidad (menor riesgo de falsos positivos) al conse-
guirse de este modo que no se superpongan en absoluto los
intervalos normal y patologico.

Hallazgos sobre la duracion de los PUM individuales
en tibialis anterior, sujetos con miopatia

Niumero de enfermos explorados: 24. Numero de sujetos
enfermos en los que se hallo en tibialis anterior PUM meno-
res de 6,8 ms (es decir, 6,7ms o menos): 8 (el 33% de los
pacientes). Nimero de PUM con duracion menor de 6,8 ms:
17. Duracion media de los PUM con duracion minima: 4,9 ms.
Desviacion tipica: 1,2. Intervalo en ms de la duracion de los
PUM con duracion minima: 2,8-6,7 (ndtese que este inter-
valo no se superpone con el equivalente en sujetos sanos).
Comentario: en pacientes con miopatia puede haber en
tibialis anterior unidades motoras enfermas cuyo PUM mida
mas de 6,8 ms, lo cual no ha impedido la deteccion de PUM
de 6,7 ms 0 menos.

Comparacion pacientes/controles

Se tuvo en cuenta la influencia de la edad y el sexo. Se
ha encontrado una diferencia significativa (test de Student:
p <0,001) entre la duracion de los PUM mas cortos registra-
dos en tibialis anterior de sujetos sanos y la duracion de los
PUM mas cortos y menores de 6,8 ms registrados en tibia-
lis anterior de sujetos con miopatia. El analisis no revelo
diferencias significativas en funcién del sexo ni la edad.

Otros parametros

La electromiografia estuvo alterada en alguno de los
parametros electromiograficos en algin musculo afectado
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clinicamente en 23 de los 24 sujetos enfermos. La duracion
media de 20 PUM se calculo en algin musculo clinicamente
afectado en un 35% de los pacientes con miopatia. La dura-
cion media estaba reducida en un 37% de los pacientes en los
que se midio. Los trazados de maximo esfuerzo con caracter
miopatico (completos y de baja amplitud y/o con aumento
de la sumacioén temporal) en misculos clinicamente afecta-
dos mostraron una sensibilidad del 52%.

Durante los aproximadamente 3 afios de investigacion, se
observo en un paciente de la consulta, al margen de la inves-
tigacion, un PUM en tibialis anterior menor de 6,8 ms, en el
curso de un proceso no miopatico: se trataba de una severa
estenosis de canal lumbar con un importante trastorno de
la marcha, hipotrofia muscular y arreflexia en extremidades
inferiores. Este hallazgo ha impedido que en esta serie la
especificidad del PUM «miopatico» como signo clinico sea
del 100%.

Sensibilidad y especificidad

Sensibilidad obtenida con esta muestra en la deteccion de
PUM «miopaticos» en tibialis anterior de sujetos con miopa-
tia: 33%. Se trata de una sensibilidad aparentemente baja,
pero relativamente alta si se tiene en cuenta que en parte
de los 24 sujetos con miopatia el musculo tibialis anterior no
estaba clinicamente afectado de manera evidente. Hipotéti-
camente, incluso existe por tanto la posibilidad del hallazgo
de PUM «miopaticos» subclinicos en algunos casos.

Especificidad diagnostica de los PUM «miopaticos» proce-
dentes de tibialis anterior de sujetos con miopatia obtenida
con esta serie: 99%. Se trata de una especificidad relativa-
mente alta, dado que el falso positivo observado, que se tuvo
en cuenta para el calculo de la especificidad con los datos de
esta muestra, tuvo lugar en el curso de un proceso patologico
neurodgeno vy, por lo tanto, podria ser descartado en corre-
lacion con la clinica (se desconoce el origen de este PUM
«seudomiopatico» en este sujeto con estenosis del canal
lumbar; tal vez su origen se deba a un proceso de reiner-
vacion directa e incompleta, en vez de colateral, que es lo
mas frecuente, de una unidad motora que hubiera estado
denervada previamente).

Discusion

El valor de la duracion de un PUM se ha visto que depende de
factores diversos: influyen las caracteristicas del electrodo,
por ejemplo, si es monopolar o bipolar''; influye el area
de registro del electrodo'?; influyen el barrido, la ganan-
cia o los filtros empleados'> ™, e influye la temperatura del
musculo™. La duracidn del PUM también depende de la lon-
gitud de la fibra muscular y del nimero de fibras por unidad
motora'®: a mayor nimero de fibras, mayor sera la probabi-
lidad de que la duracion de los PUM sea mayor, y a menor
numero de fibras, mayor sera la probabilidad de que la dura-
cion de los PUM sea menor. La duracion también depende
del espacio ocupado por las fibras; a mayor volumen, mayor
duracion' '8 probablemente por eso los PUM de los nifios
son de menor duracion relativa.

De todos estos factores, el que mas influye en la duracion
de los PUM tomada con fines diagndsticos en el caso de las
miopatias es el nimero de fibras'*%°, dado que esto es lo que

se correlaciona con una disminucion de la duracion de los
PUM independientemente del espacio ocupado por la unidad
motoraZ?, y de ahi el interés de llevar a cabo el analisis de
unidad motora para las miopatias basandolo en la medicién
de la duracion de los PUM.

En contra de lo supuesto hasta ahora'', recientemente
se ha comprobado que el area de registro del electrodo
podria tener poca influencia en el resultado del analisis de
los parametros de los PUM?!.

Hay dos maneras de enfocar la duraciéon del PUM, por
un lado, existe la que se denomina «duracion clinica», que
consiste en la duracion de las fases de un PUM sin contar
la fase de repolarizacion. Por otro lado, esta la «duracién
fisiologica», que incluye la fase de repolarizacion de las
fibras y, por lo tanto, ahade a lo anterior la suma del pospo-
tencial de repolarizacion que sigue a las fases de la onda de
descarga'®'’. En este trabajo se ha analizado la «duracién
clinica».

La duracion media de 20 PUM es el parametro electro-
miografico que se ha considerado mas interesante desde el
punto de vista clinico a la hora de tratar de identificar signos
electromiograficos con significado miopatico en un muasculo
que se sospecha enfermo'. Hoy en dia sigue consideran-
dose la duracién una medida clave en el analisis cuantitativo
del PUM3; sin embargo, dicha técnica no se podra llevar a
cabo en todo paciente con sospecha de miopatia, por lo que
interesara disponer de toda alternativa técnica que permita
utilizar la duracion de los PUM como pardmetro con utili-
dad clinica practica. Una alternativa podria ser esta técnica
consistente en la deteccion de PUM «miopaticos» mediante
medicion manual, como paso siguiente al eyeballing.

Aunque hay evidencia de la correlacion entre la reduccion
de la duracion de los PUM y las alteraciones histopatoldgicas
caracteristicas de las miopatias®'?, consistentes basica-
mente en la pérdida de fibras musculares en el seno de las
unidades motoras, existe aproximadamente un 10% de dis-
crepancia entre histopatologia y electromiografia??, debido
a la inespecificidad de la técnica electromiografica en algu-
nos casos particulares que hay que tener en cuenta, que
son los hallazgos seudomiopaticos (trazados de maxima con-
traccion de baja amplitud) en procesos neurdgenos severos
y los hallazgos seudoneurdgenos (trazados simplificados de
gran amplitud) en procesos miopaticos severos. Por ejemplo:
es posible realizar hallazgos electromiograficos con carac-
ter seudoneurogeno en algunos sujetos con miopatia, sobre
todo en las miopatias severas y de larga evolucién, como
puede ser el caso de una miositis cronica acusada y activa,
como en una miositis con cuerpos de inclusion de décadas
de evolucion (observacion personal); en este caso puede no
ser ya posible encontrar PUM «miopaticos» en un musculo
dado durante la exploracion electromiografica, por tener
ya todos los PUM y los trazados de maxima contraccion
un aspecto seudoneurdgeno en vez de miopatico?, debido
a la reinervacion colateral que sufren las unidades moto-
ras degeneradas, reinervacion colateral que, aun teniendo
un origen midgeno, sera indistinguible desde el punto de
vista electromiografico de la reinervacion colateral que ten-
dria lugar en un proceso neurdgeno. En estas situaciones
el resultado de una electromiografia sera dificil de inter-
pretar sin una adecuada correlacion clinica y patologica
y si no se conoce en cierto detalle el curso evolutivo del
enfermo.
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En general, los hallazgos electromiograficos en una mio-
patia, al margen de la serie utilizada en este trabajo, suelen
ser especificos de miopatia en la mayoria de las ocasiones,
seglin observacion personal, pero no patognomonicos, por
lo que deben ser integrados coherentemente con el resto
de la informacion clinica disponible. Y del mismo modo,
el hallazgo de un PUM seudomiopatico en un paciente con
un proceso neurégeno tampoco dara lugar a un equivoco
si se establece una correcta correlacion entre los hallaz-
gos electromiograficos y el resto de la informacion clinica
disponible.

El concepto de PUM «miopatico» ha sido rechazado por
algunos autores?** o considerado inapropiado y confuso por
otros?®>. Este rechazo no deja de ser légico hasta cierto
punto, porque aunque la duracion de un PUM individual
esté significativamente reducida, otros parametros del PUM
(amplitud, morfologia, estabilidad interna o jiggle) podrian
mantenerse dentro de limites fisiologicos. Otro problema
para emplear el concepto de PUM «miopatico» es el hecho
de que un PUM podria corresponder a una unidad motora
enferma y, sin embargo, no ser identificable el caracter
patologico de la duracion de este PUM con los criterios
aqui expuestos, por ejemplo: en tibialis anterior de un
sujeto con miopatia un PUM correspondiente a una uni-
dad motora enferma podria pasar de medir 14ms a medir
8ms al ir perdiendo fibras musculares la unidad motora
correspondiente y, sin embargo, no ser detectable el sig-
nificado patoldgico de la duracion de ese PUM individual
de 8ms de acuerdo con lo observado en este trabajo, al
no ser menor de 6,8 ms. Una tercera desventaja achacable
al concepto de PUM «miopatico» consiste en que un PUM
es la representacion grafica de un registro bioeléctrico, no
una estructura anatémica, por lo que estrictamente el tér-
mino PUM «miopatico» es incorrecto, ya que un PUM no
puede padecer una miopatia (de ahi que se coloque entre
comillas). No obstante estas desventajas, en esta investiga-
cion ha sido posible demostrar en sujetos con miopatia la
presencia de PUM cuya duracion individual ha estado signi-
ficativamente reducida por debajo de la normalidad, hecho
que ha permitido distinguirlos, por su significado patolo-
gico y especificamente miopatico, de los PUM mas pequenos
observados en sujetos sanos.

Se han encontrado pocas referencias al concepto de PUM
«miopatico» en la revision bibliografica efectuada, y las que
se han encontrado no son recientes. Pero no todos los auto-
res han desechado el concepto, que ha sido aplicado incluso
en simulaciones por ordenador?®. Aqui se ha visto que el
concepto probablemente corresponde a un ente electromio-
grafico detectable y que, como tal, poseeria una posible
aplicacion Gtil en la practica clinica diaria, con el fin de
mejorar el rendimiento diagnostico de la electromiografia
en el caso de las miopatias.

Conclusiones

Dado el probable significado patoldgico y especificamente
miopatico de los PUM menores de 6,8 ms hallados en tibia-
lis anterior de sujetos con miopatia, se propone el término
PUM «miopatico» para este tipo de PUM, y su uso como cri-
terio electromiografico especifico para el diagndstico de las
miopatias.
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han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la
publicacion de datos de pacientes y que todos los pacientes
incluidos en el estudio han recibido informacion suficiente
y han dado su consentimiento informado por escrito para
participar en dicho estudio.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado.
Los autores han obtenido el consentimiento informado de
los pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este docu-
mento obra en poder del autor de correspondencia.
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El autor declara no tener ningln conflicto de intereses.
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