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RESUMEN

Las miopatias inflamatorias son un grupo heterogéneo de miopatias en las que existe inflamacién en la
biopsia. En su evaluacidn es esencial el uso de técnicas neurofisioldgicas que permiten obtener informa-
cion sobre la naturaleza del proceso.

Este trabajo revisa el patrén electromiografico caracteristico de las miopatias inflamatorias, su valor
diagndstico, las limitaciones y algunas pistas sobre la interpretacién de los resultados de las técnicas
neurofisiolégicas en la evaluacién de las miopatias inflamatorias.

© 2011 Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

Use of electromyography in the diagnosis of inflammatory myopathies

ABSTRACT

Inflammatory myopathies are a heterogeneous group of myopathies in which there is biopsy-evident
inflammation. In its evaluation it is essential to use neurophysiological techniques that provide informa-
tion on the nature of the process.

This paper reviews the electromigram pattern characteristic of inflammatory myopathies, its diagnostic
value, limitations, and some clues on the interpretation of the results of neurophysiological techniques
in the assessment of inflammatory myopathies.

© 2011 Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Aunque la MCI parece ser una entidad clinicamente definida
con una patogenia eminentemente degenerativa, se incluye tradi-

Las miopatias inflamatorias (MI) son un grupo heterogéneo de
enfermedades musculares autoinmunitarias en el que se incluyen la
polimiositis, la dermatomiositis y la miositis con cuerpos de inclu-
sién (MCI)'-4. Pueden presentarse de forma aislada o asociadas a
otras enfermedades autoinmunes y cursan generalmente con ele-
vaciéon de enzimas musculares y pérdida de fuerza simétrica de
predominio proximal.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: g3.neuro@gmail.com (G. Gutiérrez-Gutiérrez).

cionalmente en las sucesivas clasificaciones de MI, por presentar
también inflamacién en la biopsia®.

El diagnéstico de las MI se basa en la historia clinica, la explo-
racion fisica, la elevacién de proteinas musculares en sangre, la
determinacién de anticuerpos mas o menos especificos, las pruebas
neurofisiolégicas, las pruebas de imagen y el estudio anatomopa-
tolégico del misculo obtenido mediante biopsia.

Las pruebas neurofisiolégicas incluyen los estudios de elec-
troneurografia o de conduccién nerviosa y el electromiograma
de aguja (EMG) y permiten explorar el funcionamiento del sis-
tema nervioso periférico, incluyendo nervio, unién neuromuscular
y musculo. La utilidad de los estudios neurofisiol6gicos radica en su
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alta sensibilidad y especificidad para el diagndstico de las miopa-
tias y en la capacidad de descartar otras causas de debilidad como
son neuropatias con afectacién motora, sindromes miasténicos o
enfermedades de motoneurona.

Como regla general, el estudio electromiografico suele empezar
a mostrar informacién al cabo de unas 2-3 semanas de iniciarse el
proceso patogénico, por lo que, en miopatias agudas, se recomienda
realizar el estudio en unas 3 semanas desde el inicio de los sintomas
como pronto, para asegurar una buena sensibilidad del estudio.

La sensibilidad de las pruebas neurofisiolégicas en las MI no ha
sido objeto de muchos estudios. En el clasico trabajo de Bohan
y Peter, la sensibilidad de estas fue del 89%°. Por tanto, debe
recordarse que el EMG puede ser normal, dependiendo de la
exhaustividad del estudio, el nimero de musculos explorados, el
momento de realizacién, la capacidad de colaboracién del paciente,
la experiencia del electromiografista, etc.

El EMG permite seleccionar el mdsculo que se va a biopsiar.
Como la aguja de electromiografia lesiona el tejido muscular, no es
aconsejable biopsiar un masculo estudiado mediante dicha técnica.
Nosotros generalmente solemos realizar el EMG sobre musculatura
clinicamente débil y biopsiar en el lado contralateral al mtsculo que
muestra alteraciones eléctricas. La correlacién entre los hallazgos
electromiograficos en una miopatia y los histopatolégicos es alta,
entre un 70-90%’.

La realizacién del EMG puede aumentar discretamente los nive-
les sanguineos de creatinfosfocinasa (CPK) y de otras enzimas
musculares. Por ello es conveniente, si es necesario realizar una
determinacién de CPK, hacer una extraccién antes de la realizacién
del EMG o al menos 3 dias después del EMG. Si se hiciera inmedia-
tamente después conviene tener en cuenta la posible elevacion de
enzimas musculares debida a la lesién traumatica con la aguja8.

Ni la antiagregacion ni la anticoagulacién se consideran contra-
indicacién absoluta para la realizacién de un EMG-21°, No obstante,
en los pacientes anticoagulados en exceso o con trastornos graves
de la coagulacién, debe sopesarse la relacién riesgo-beneficio y evi-
tar el estudio de masculos profundos o de dificil compresién en caso
de hemorragia.

Protocolo neurofisiolégico para el estudio de las miopatias
inflamatorias

En general se debe estudiar: al menos una conduccién motora
y sensitiva de un miembro afecto, y electromiografia de aguja de
misculos afectados, por lo menos uno proximal y otro distal'!. Es
también recomendable realizar un estudio de estimulacién repe-
titiva en aquellos casos en los que se sospeche un trastorno de la
unién neuromuscular.

Se puede estudiar cualquier mdsculo, pero es recomendable
seguir una sistematica racional. Se deben explorar mdsculos cli-
nicamente débiles y de las extremidades superiores e inferiores. Si
es necesario, se exploraran mdsculos paraespinales o bulbares.

En general, los hallazgos electroneurograficos en una miopa-
tia mostraran una conduccién nerviosa normal, con una posible
disminucién de la amplitud de los potenciales motores cuando la
miopatia sea distal, grave y esté evolucionada.

El EMG es la parte mas importante del estudio neurofisiolégico.
Permite estudiar la actividad eléctrica muscular mediante un elec-
trodo concéntrico de aguja insertado en el misculo que detecta
diferencias de potencial extracelular. El estudio del mdsculo se hace
en 2 situaciones: en reposo y en actividad voluntaria.

En reposo se valora la denominada actividad espontdnea. En
el masculo normal no debe existir actividad espontanea, salvo el
denominado ruido de placa. Se trata de un sonido como el de una
caracola al ponerla en el oido y representa la actividad de despola-
rizacién de la placa motora por la liberacion basal de acetilcolina.

Figura 1. Fibrilaciones.
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Figura 2. Ondas positivas.

La actividad espontanea anormal o patoldgica puede ser de
varios tipos:

1. Fibrilaciones y ondas positivas.
2. Descargas de alta frecuencia.
3. Descargas miotdnicas.

Las fibrilaciones y ondas positivas (figs. 1 y 2) son pequefios
potenciales eléctricos, siempre de inicio positivo, siempre ritmi-
cas, que se deben a la generacién de potenciales de accién en las
fibras musculares aisladas denervadas. Son tipicas de los procesos
denervativos, pero también se pueden detectar en las miopatias con
necrosis o inflamacién importante. Se cree que en estas miopatias
los fendmenos de necrosis de la fibra muscular son tan importantes
que producen la denervacién de algunas fibras.

Las descargas de alta frecuencia, también llamadas pseudomio-
ténicas o descargas repetitivas complejas, tienen un inicio y un fin
brusco y suenan como una maquinaria con una cadencia ritmica o
pseudomioténica. Se producen por transmision efaptica, es decir,
por contigiiidad, de un potencial generado espontineamente. Son
también tipicas de procesos denervativos de larga evolucién, y, al
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Figura 3. Descargas repetitivas de alta frecuencia. A) El potencial se origina espontineamente en la fibra muscular nimero 1 y por transmisién efaptica, por contigiiidad,
pasaala2,ysucesivamente a la 3, 4, 5, 6 y de nuevo a la 1. B) El electromiograma recoge un potencial polifasico que se inicia y acaba bruscamente, que es siempre el mismo
y dispara ritmicamente, y que tiene caracteristicamente un sonido como el de una maquina, «chaca-chaca-chacan.

igual que las fibrilaciones y ondas positivas, pueden encontrarse en
las MI (fig. 3)12.

Las descargas miot6nicas son la representacién electrofisiol6-
gica de la dificultad para la relajacién que sigue a la contraccién
muscular voluntaria o inducida, generalmente por percusién, cono-
cida como miotonia. Son debidas a la hiperexcitabilidad transitoria
de la membrana de la fibra muscular. La miotonia se identifica cli-
nicamente con facilidad, por la caracteristica dificultad y lentitud
paralarelajacién muscular tras una contraccién mantenida durante
unos segundos. El fendmeno mioténico disminuye en intensidad
tras varias contracciones repetidas. Desde un punto de vista elec-
trofisiolégico refleja la actividad de fibras musculares individuales
que descargan de manera espontanea y repetitiva. Tiene un sonido
caracteristico semejante a la caida de un avién en picado, y una vez
identificado es facilmente reconocible. Las descargas mioténicas
son tipicas de la distrofia mioténica, pero pueden observarse aisla-
damente en las ML Son especialmente frecuentes en la miopatias
por antimaldricos.

Durante la actividad voluntaria se pide al paciente que realice
un esfuerzo leve, a fin de poder observar los potenciales de uni-
dad motora aislados (PUM) y poder analizarlos adecuadamente.
También se analiza la activacién y el reclutamiento de las fibras
musculares, es decir, la manera que tiene el mdsculo de aumentar
su capacidad de contraccién. Para ello se suele pedir al paciente que
haga el maximo esfuerzo con ese musculo, generalmente contra
resistencia.

Los PUM son la sumacién de los potenciales de acciéon de las
fibras musculares inervadas por una motoneurona, es decir, son el
reflejo neurofisiolégico de la unidad motora. Se recomienda anali-
zar unos 20 PUM. Se estudia la amplitud, duracién y la cantidad de
veces que el potencial cruza la linea de base (relacionados direc-
tamente con la sincronia en la contraccién de las fibras), lo que
se denomina fase. Aquellos PUM con 5 fases o0 mas se denominan
polifasicos.

En las fases agudas de una miopatia existe una pérdida de mio-
fibrillas y de sincronia en la contraccién. Por ese motivo los PUM
miopaticos son pequefios en amplitud, breves en duracién y poli-
fasicos (fig. 4).

En las fases mas cronicas de la miopatia y especialmente en la
MCI, como el proceso es mas crénico, es habitual que los PUM sean
de mayor tamafio y también de mayor duracién. Estos PUM reflejan
la regeneracion del misculo en unidades con mayor nimero de
fibras musculares.

En el analisis del patréon de reclutamiento al maximo esfuerzo,
se suele observar un patrén de reclutamiento precoz, es decir, de un
mayor nimero de unidades motoras que las que se suelen reclutar

para un esfuerzo relativamente submaximo; el paciente tiene que
reclutar mas unidades motoras para obtener una fuerza relativa-
mente baja'3.

El EMG en las MI suele mostrar lo que se define habitual-
mente como «patrén neurégeno-miopatico» o «patrén mixton:

Dur.(ms): 16 } Amp.(uV): 434 ! Phases: 4/ Turns: 3/ Firing Rate(]

Figura 4. A) Potenciales de unidad motora aislados normales. B) Potencial de uni-
dad motora aislado miopatico. Nétese que la amplitud y la duracién del potencial
polifasico son menores, asi como la polifasia.
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actividad espontanea con PUM pequefios, cortos y polifasicos, y
reclutamiento precoz. Este patrén es altamente sugestivo, pero
no especifico, de una MI. Puede observarse también en algunas
miopatias con importante destruccién muscular como la distro-
fia facioescapulohumeral, algunas distrofias de cinturas, o en las
distrofinopatias.

Para un electromiografista es relativamente sencillo detectar
actividad espontanea. Es algo mas dificil detectar los PUM miopa-
ticos, especialmente en pacientes con miopatias leves. No se debe
olvidar que la interpretacién de un EMG es generalmente subjetiva
y dependiente de observador!4.

Los hallazgos electromiograficos en una miopatia pueden con-
siderarse relativamente inespecificos, si bien la presencia de un
patrén mixto sugiere, como se ha comentado, una MI. Aunque
se han descrito patrones propios de cada una de las 3 entidades
nosolégicas tradicionales!?, el diagnéstico definitivo suele hacerse
siempre con la biopsia muscular?.

Aunque se ha utilizado el EMG para monitorizar la respuesta al
tratamiento y la evolucién de una miopatia, nosotros, como otros
autores!6, preferimos emplear la exploracion fisica y los niveles de
CPK, especialmente en la polimiositis.

Nuevas técnicas: andlisis de turns-amplitud o de giros-amplitud

Este tipo de estudio se basa en un andlisis matematico del elec-
tromidgrafo, que mide la relacién entre los giros y laamplitud de los
PUM y los representa en una grafica. Esta técnica permite diferen-
ciar procesos miopdaticos de los neurégenos. En los primeros este
cociente es menor que en los segundos. El estudio suele hacerse en
el patrén de maximo esfuerzo!”.

Diagnéstico diferencial

En el estudio de las MI existen diversas situaciones en las que se
plantean diagnésticos diferenciales con otras entidades nosoldgicas
y que tienen importantes implicaciones diagnésticas, prondsticas y
de tratamiento. No se debe olvidar que el diagnéstico de una mio-
patia inflamatoria solo puede hacerse con certeza con una biopsia
muscular’8,

«Pseudopolimiositis» (tabla 1): algunas miopatias hereditarias,
como la distrofia facioescapulohumeral o la disferlinopatias pue-
den presentarse de manera aguda o subaguda con elevaciones de
CPK, y pueden llevar al diagnéstico erréneo de una MI'9. Algunas
de estas enfermedades presentan una herencia autosémica rece-
siva y la historia familiar no necesariamente ayuda. El diagnéstico
puede complicarse incluso con la biopsia, ya que alguna de estas
entidades pueden tener infiltrados inflamatorios en el misculo. El
EMG no suele ayudar en estos pacientes, puesto que los hallazgos

Tabla 1
Falsas miopatias inflamatorias

Fibromialgia

Polimialgia reumdtica
Miositis granulomatosas
Miopatia por hipotiroidismo

Miopatias metabdlicas
Glucogenosis (enfermedad de McArdle, enfermedad de Pompe)
Del metabolismo lipidico
Mitocondriales

Miopatias hereditarias
Distrofinopatias
Disferlinopatias
Distrofia facioescapulohumeral
Déficit de merosina
Distrofia de cinturas

Miopatias farmacolégicas

Tabla 2
Miopatias farmacolégicas

Hipolipemiantes
Estatinas
Ezetimiba

Fdrmacos que aumentan el riesgo de miopatia por estatinas

Amiodarona

Fibratos

Niacina

Ciclosporina

Imidazoles

Macrélidos

Verapamilo

Fdarmacos usados frecuentemente en reumatologia
D-penicilamina
Colchicina
Cloroquina e hidroxicloroquina
Interferén alfa
Ciclosporina
Tacrélimus
Esteroides

Germanio

son similares. Algunos detalles clinicos, como la debilidad facial
de una distrofia fascioescapulohumeral o la afectacion distal en las
disferlinopatias pueden dar pistas sobre el diagndstico. La ayuda
de un neurélogo experto en enfermedades neuromusculares puede
ser de gran interés para el reumatélogo. Otras miopatias que pue-
den presentarse como «pseudopolimiositis» son las metabdlicas,
como la enfermedad de McArdle o las miopatias mitocondriales, la
enfermedad de Pompe, las miopatias parasitarias o las téxicas, que
merecen un apartado propio. Hay otros simuladores de MI, como
pueden ser neuropatias o enfermedades de la unién neuromuscu-
lar, como una miastenia gravis. Existe también la posibilidad de que
alguna de estas enfermedades se combinen en un mismo paciente,
y aunque esto sea poco frecuente, debe tenerse en cuenta cuando el
tratamiento de la MI no esté resultando eficaz. Como hemos comen-
tado previamente, el EMG no siempre es capaz de aportar datos
en el diagnéstico diferencial. En sindromes miasteniformes, como
la miastenia gravis, alguna miastenia congénita o el sindrome de
Lambert-Eaton, el EMG permite, mediante las técnicas de estimu-
lacién repetitiva, ofrecer el diagnéstico con una alta especificidad
(fig. 5).

Miopatias toxicas: es necesario recordar que no todos los cua-
dros de pérdida de fuerza proximal se deben a una miopatia
inflamatoria. Existen otras muchas formas de miopatia, farmacolé-
gicas (tabla 2), téxicas2?, infecciosas, hereditarias, metabélicas, etc.,
que pueden manifestarse clinicamente de manera indistinguible de
una ML En estas enfermedades el EMG no suele ofrecer tampoco
ayuda en la diferenciacion, sino que es la historia cuidadosamente
recogida, la retirada del téxico y la posterior mejoria del cuadro
clinico la que suele permitir el diagndstico.

Algunas miopatias yatrégenas tienen un interés particular para
el reumat6logo al ser secundarias a farmacos usados en el trata-
miento de otras enfermedades reumatolégicas. Un caso particular
es la miopatia por colchicina?!, La colchicina es un firmaco anti-
microtibulos que se une a la tubulina y evita la polimerizacién y
la formacién de microttibulos?2. Produce una miopatia que puede
ser aguda y potencialmente letal. También puede originar una neu-
ropatia asociada. Al ser un potente inhibidor del citocromo P450
CYP3A4, es capaz de potenciar la accién miotéxica de otros farma-
cos, como las estatinas.

En la miopatia por colchicina, el cuadro clinico puede ser super-
ponible al de una MI convencional, con la salvedad de que suele
existir una hiporreflexia desproporcionada a la pérdida de fuerzay
una pérdida leve de la sensibilidad vibratoria, aunque estos son
signos de la exploracién muy sutiles y que pueden pasarse por
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Figura 5. Estimulacion repetitiva en un paciente con miastenia congénita. Nétese como la repeticion de estimulos a 3 Hz produce una clara disminucién de la amplitud del
potencial motor. Este patron neurofisiolégico refleja un trastorno postsindptico de la unién neuromuscular.

alto facilmente. La CPK puede estar levemente elevada. En este
cuadro, el EMG es especialmente ttil, puesto que ademas de un
patrén mixto, puede detectarse miotonia eléctrica. Ocasionalmente
se observa también clinicamente?3. Ademas el EMG permite estu-
diar la neuropatia asociada, lo que también apoya el diagnéstico. El
tratamiento consiste en retirar la colchicina.

La cloroquina y la hidroxicloroquina pueden también producir
miopatia®4. En general se trata de una miopatia leve con elevaciones
discretas de CPK y mayores de LDH, aunque se han descrito casos
de mayor gravedad?>26, El EMG suele mostrar un patrén miopatico
inespecifico en un 53% de los casos%%. En caso de sospecha debe
retirarse el farmaco si la miopatia es clinicamente importante.

Recaida vs miopatia esteroidea. Una situacién relativamente fre-
cuente con la que se encuentra el clinico es el paciente que se queja
de un empeoramiento de la fuerza, sobre todo proximal, de las
extremidades inferiores. Cuando esto ocurre suele existir laduda de
si el cuadro se trata de una recaida de la polimiositis o de una mio-
patia esteroidea. En este escenario el EMG si puede ser de ayuda,
combinado con la exploraciéon y otras pruebas complementarias.
El EMG en las recaidas suele mostrar signos de destruccién activa
del misculo, es decir, actividad espontanea*2’. Sin embargo, en la
miopatia esteroidea, el EMG suele ser normal. En la miopatia este-
roidea, los niveles de CPK también suelen haberse normalizado, o
al menos mejorado, y tienden a aumentar en las recaidas. Ocasio-
nalmente es necesario realizar una nueva biopsia muscular para
asegurarse el diagndstico.

Conclusiones: el diagnéstico de una MI puede ser dificil. Junto
con los hallazgos clinicos y de las pruebas de laboratorio, las pruebas
neurofisiolégicas permiten al clinico apreciar la riqueza de la fisio-
logiay lafisiopatologia del sistema neuromuscular. Conocer cuando
y qué musculos explorar neurofisiolégicamente y coémo interpretar
los hallazgos del EMG es esencial para realizar un diagnéstico y un
manejo correctos de las MI.
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