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Trastornos neuromusculares 

• Procesos patológicos derivados de la afectación 
de los componentes de la unidad motora: 
 

Motoneurona del asta anterior de la médula 
Nervio periférico (el axón y la mielina) 
Unión neuromuscular 
Músculo 



Estudio neurofisiológico: “EMG” 
• Diferentes técnicas utilizadas en el estudio funcional 

del sistema nervioso periférico 
– Electroneurografía 
– Electromiografía 
– Estudios transmisión neuromuscular 

• Extensión y profundización del diagnóstico clínico 
neurológico 

• Más sensible que la EF: permite descubrir 
alteraciones subclínicas o insospechadas 

• Es cuantitativa: permite determinar el tipo y grado 
de lesión neurológica 



Electromiografía (EMG) 
Registro de la actividad bioeléctrica generada por el músculo 
mediante un electrodo de aguja 

 

Indicada cuando se sospecha la presencia de trastornos 
miógenos o neurógenos 

 

Se explora: 
 

Actividad del músculo en reposo para detectar la presencia de actividad 
espontánea que puede indicar denervación o lesión primaria del músculo, 
o trastornos irritativos 

 

Actividad electromiográfica durante la activación voluntaria del músculo 
para valorar, las características de los potenciales de unidad motora (PUM) 

 

 Patrón de máximo esfuerzo, que se correlaciona con las unidades 
motoras que se activan 



Electromiografía (EMG) 



Electroneurografía (ENG) 
• Estudios de conducción nerviosa 
 

• Consiste en estimular un nervio motor, sensitivo o mixto y 
registrar el potencial generado a una cierta distancia 
 

• Indicada ante la sospecha clínica de alteración de los nervios 
motores o sensitivos 
 

• Estimulación y registro pueden hacerse con electrodos de 
superficie o de aguja (mayor tendencia a utilizar los 
electrodos de superficie) 
 

 Respuesta F: Respuesta recurrente de las motoneuronas alfa 
del asta anterior de la médula ante una estimulación de su 
axón motor periférico. Permite explorar la conducción 
nerviosa motora en los segmentos proximales de los nervios 



Electroneurografía (ENG) 



Transmisión neuromuscular: 
Estimulación repetitiva 

• Estudio neurofisiológico más específico en el dx de los 
trastornos de la unión neuromuscular 
 

• Estimulo supramáximo (que activa todas las fibras 
nerviosas) sobre un nervio motor con un tren de 
descargas 
 

• Registro de los potenciales de acción motores en el 
músculo correspondiente 
 

• Amplitud de los potenciales: número de fibras 
musculares activadas por el estímulo 

 



Estimulación repetitiva normal 



Transmisión neuromuscular:  
EMG fibra aislada 

• Registro selectivo del potencial de acción de una fibra 
muscular aislada en un radio de 300 µm 
 

• Aporta información detallada de la fisiología de la UM 
 

• Se puede explorar cualquier músculo 
 

• Se realiza mediante activación muscular voluntaria leve y 
mantenida (también puede hacerse con estimulación) 
 

• Permite el análisis del comportamiento y relación entre si 
de 1, 2 o más fibras pertenecientes a la misma UM 
 



EMGFA normal 



Debilidad muscular 

• Aguda/subaguda 
– Poliomielitis* 
– Miopatías 
– Neuropatías inflamatorias 
– Trastornos unión NM 

• Crónica 
– Distrofias musculares 
– AME 
– Neuropatías hereditarias 



Trastornos neuromusculares 

• Procesos patológicos derivados de la afectación 
de los componentes de la unidad motora: 
 

Motoneurona del asta anterior de la médula 
Nervio periférico (el axón y la mielina) 
Unión neuromuscular 
Músculo 



Atrofia muscular espinal 

• AME III: Enfermedad de Kugelberg-Welander 
– Debilidad proximal entre 2-14 años de vida 
– CK levemente elevada 
– Defecto cromosoma 5q11-13 
 



Atrofia muscular espinal: EMG 

• Niño con debilidad proximal y CK débilmente elevada: 
delimita las posibidades y orienta el diagnóstico 
 

• Signos de pérdida axonal: 
– ENG:  

• Amplitud CMAP disminuida con velocidades conservadas 
• Conducciones sensitivas normales 

– EMG: 
• Denervación activa (actividad espontánea) 
• PUM duración y amplitud aumentadas 
• Pérdida unidades motoras 

 
 



AME: EMG 
Actividad espontánea 

de denervación 

Izq. Vastus medialis

500uV
10ms

PUM 

1mV
100ms

Patrón de esfuerzo máximo 



Poliomielitis 

• Enterovirus. Erradicada en nuestro medio (vacunación) 
 

• Aprox. 0.2%: enfermedad paralizante a los 2-3 días 
 

• Debilidad aguda, asimétrica, más proximal, más MMII 
 

• Atrofia muscular a las 2-3 semanas 
 

• Mejoría en semanas-meses 
 

• Debilidad residual en el 60-70% de los casos 
 

• Mortalidad en niños: 2 al 5% 
 
 





Poliomielitis: EMG 

• Hallazgos más tempranos a los 7-10 días 
– Pérdida selectiva de axones motores 

• CMAPs amplitud disminuda 

– Velocidades de conducción normales 
– Conducciones sensitivas normales 
– EMG 

• Agudo: 
– Fibrilaciones y positivos después de2-3 semanas 
– Pérdida unidades motoras 

• Crónico: PUM duración y amplitud aumentadas 

 
 



Der. Vastus medialis

500uV
10ms

1mV
100ms

Patrón de esfuerzo 

0.05mV
20ms

Actividad espontánea 

PUM 

Polio: EMG 



Trastornos neuromusculares 

• Procesos patológicos derivados de la afectación 
de los componentes de la unidad motora: 
 

Motoneurona del asta anterior de la médula 
Nervio periférico (el axón y la mielina) 
Unión neuromuscular 
Músculo 



Neuropatías hereditarias: NHSM 

• CMT-1 (NHSMI):  
– Desmielinizante 
– Autosómica-dominante 
– Varios subtipos (CMT1A, CMT1B, CMT1C, CMTX1) 

 

• CMT-2 (NHSMII): 
– Axonal 
– Cinco subtipos 

 

• NHSMIII (Dejerine-Sotas) 
 





Neuropatías hereditarias: NHSM 
• Test genéticos disponibles sólo para algunas 

formas (CMT1, algunas formas de HMSNIII) 
 

• ENG muy fiable: 
– diagnóstico de polineuropatía 
– clasificación (axonal/desmielinizante) 

 

• Estudio neurofisiológico: de elección para el 
diagnóstico inicial 
 

• Estudio genético sólo si se confirma una forma 
desmielinizante  
 





Neuropatías hereditarias: NHSM 

Parámetros Axonal Desmielinizante 
PAMC/ 
PANS 

Amplitud disminuida Bloqueos conducción  
Dispersión temporal 

Latencias distales Normal Prolongadas 
V. de conducción Normal/poco alterada Marcadamente bajas 
Onda F Normal Prolongada o ausente 
EMG aguja Potenciales de fibrilación Actividad reposo normal 
 
PAMC= Potencial de acción motor compuesto 
PANS = Potencial de acción neuronal sensorial  


		Parámetros
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		Bloqueos conducción 
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PAMC= Potencial de acción motor compuesto


PANS = Potencial de acción neuronal sensorial 




CMT 1 



CMT 2 



Neuropatías inflamatorias agudas:  
Sdr. Guillain-Barré 

• Cuadro de debilidad agudo y doloroso 
 

• Síndrome viral respiratorio o gastrointestinal 
reciente 
 

• Puede aparecer una CK débilmente 
aumentada 
 

• EF: Reflejos miotáticos disminuidos/ausentes 
 

• PL: ↑ proteínas LCR 



Neuropatías inflamatorias agudas:  
Sdr. Guillain-Barré 

• ENG: Da el diagnóstico, incluso cuando no hay 
sospecha clínica→ PNP desmielinizante 
 

– Marcada disminución de las velocidades de 
conducción 
 

– Latencias distales prolongadas 
 

– Dispersión temporal CMAPs ± bloqueos 
conducción 
 

– Ondas F ausentes o prolongadas 



Sdr. Guillain-Barré: Bloqueos de conducción 



Sdr. Guillain-Barré: Dispersión temporal 

Conducción sensitiva normal 



Sdr. Guillain-Barré: abolición ondas F 



Neuropatía desmielinizante inflamatoria crónica: 
CIDP 

• Poco frecuente en niños 
 

• Debilidad lentamente progresiva, sin dolor 
 

• RM disminuidos o ausentes 
 

• CPK normal 
 

• LCR: ↑ proteínas, sin células 
 

• Hallazgos y valor del ENG similar al SGB 



Trastornos neuromusculares 

• Procesos patológicos derivados de la afectación 
de los componentes de la unidad motora: 
 

Motoneurona del asta anterior de la médula 
Nervio periférico (el axón y la mielina) 
Unión neuromuscular 
Músculo 



Miastenia gravis 

• MG adquirida: más frecuente en edad juvenil 
 

– Debilidad aguda, indolora 
 

– Generalizada, bulbar u ocular 
 

• Síndromes congénitos: dan la cara en la 
infancia temprana 
– Hipotonía generalizada 
– Debilidad fluctuante 
– Llanto y succión débiles 
– Distrés respiratorio y apnea 
 



Miastenia gravis: E. Repetitiva 

Basal 1 min tras isquemia 3 min tras isquemia 

Potencial 
evocado motor 
normal 

 
Estimulación 
baja frecuencia 
↓↓ 



Miastenia gravis: EMGFA 

Jitter medio aumentado 
 

Más del 10 % de pares presentan 
jitter aumentado (2 de 20) 



Sdr. Eaton-Lambert 

• Extremadamente raro en niños 
• Debilidad proximal 
• Responde a corticoides 



Trastornos neuromusculares 

• Procesos patológicos derivados de la afectación 
de los componentes de la unidad motora: 
 

Motoneurona del asta anterior de la médula 
Nervio periférico (el axón y la mielina) 
Unión neuromuscular 
Músculo 



Miopatías 
Espectro de enfermedades que afectan a músculo 

 

Excluye afectaciones del SNC o el resto de estructuras de la UM 
 

En niños pueden producir una variedad de síntomas aparte de 
la debilidad 

 

Hallazgos comunes en el EMG: Alta sensibilidad, pero no 
diferencia unos cuadros de otros: 

 

PUM pequeños y polifásicos 
Patrón de esfuerzo con reclutamiento precoz 
 

El valor del EMG en el diagnóstico ha cambiado en los últimos 
años en relación con los avances en la genética 

 



Miopatías: EMG 



Distrofia muscular de Duchenne-
Becker 

Distrofinopatías 
 

Recesivas. Cromosoma Xp21.2-p21.1 
 

Debilidad proximal 
 

Lordosis 
 

Pseudohipertrofia de pantorrillas 
 

CK muy elevadas 
 

Presentaciones atípicas muy poco frecuentes 
 

Métodos de diagnóstico genético disponibles 
 

EMG puede no ser esencial para el diagnóstico 
 

Casos con debilidad proximal y CPK débilmente elevada 
 





Distrofia muscular de cinturas 

Autosómica dominante o recesiva 
 

AR: Inicio más precoz, más rápidamente progresiva, CK alta. El 
cuadro puede ser indistinguible de la DMD-B, con función 
cognitiva normal 

 

AD: Presentación más tardía, progresión más leve. Menor 
elevación CK 

 

Dx:  
 

1. Estudio genético distrofinopatías 
2. Biopsia muscular con técnicas específicas 
3. EMG: En pacientes con aumento sólo leve de CPK 

 



Distrofia muscular de cinturas 



Distrofia muscular de Emery-
Dreyfuss 

Varios subtipos. AD, AR o ligado a X 
 

Inicio en la adolescencia o edad adulta. Lentamente progresiva 
 

Debilidad muscular de distribución humeroperoneal 
 

Típicamente se asocia a contracturas (codos, cuello) 
 

Asocia arritmias cardiacas 
 

EMG no esencial para el diagnóstico en las presentaciones 
típicas de formas para las que hay test genéticos 

http://neuromuscular.wustl.edu/msys/contract.html#emd 



Distrofia facio-escápulo-humeral 

Autosómica dominante 
 

Debilidad muscular facial y escapulo-humeral (o peroneal) 
 

Presentación asimétrica (complica el diagnóstico inicial) 
 

CPK levemente aumentada 
 

Diagnóstico genético 
 

EMG no necesario en casos típicos 
 

No es infrecuente ver estos pacientes por sospechas de 
plexopatías/mononeuropatías: EMG dirige el diagnóstico 

 
 



Distrofia facio-escápulo-humeral 



Distrofia miotónica 
Edad de aparición depende del número de repeticiones 

 

Debilidad músculos craneales: facies típica, más evidente en 
niños mayores. No afecta musculatura extraocular 

 

Debilidad generalizada, suele respetar cintura pélvica 
 

Cuando se inicia en niños asocia retraso mental 
 

Miotonía: 
 

Retraso de la relajación muscular 
Provocada por percusión o contracción muscular 
A partir de los 5 años de edad 

 

EMG: Descargas miotónicas 
Patrón y sonido característicos 
No patognomónicas 

 



Distrofia miotónica 



Miotonía-Parálisis periódicas 
Otras enfermedades que cursan con miotonía (clínica y EMG): 

 

Alteración canales de sodio: 
•Paramiotonía congénita 
•Parálisis periódica hipercalémica 
•Miotonía fluctuante 

 

Alteración canales de calcio: 
•Parálisis periódica hipocalémica 

 

Alteración canales de cloro: 
•Miotonía congénita (Thomsen, Becker) 
 

•EMG fundamental para confirmar la presencia de miotonía 
 
 



Miotonía congénita 



Miopatías inflamatorias 
Mediadas inmunológicamente 

 

No siempre presentación típica (cambios dermatológicos, ↑↑ CK) 
 

EMG ± biopsia muscular: esenciales para el diagnóstico 
obligatorios en las presentaciones atípicas 

 

EMG: 
Patrón miopático: PUMs pequeños y polifásicos 
 

Reclutamiento precoz 
 

Actividad espontánea (fibrilaciones, positivos, DRC…) 
 

Casos leves: explorar músculos paravertebrales 
 
 



Miopatías inflamatorias 

20uV
20ms

Izq. Flex dig superfic

500uV
10ms



Resumen miopatías 

•PUMs: 
•Amplitud disminuida 
•Duración disminuida 
•Polifásicos 
 

•Patrón de máximo esfuerzo:  
•Baja amplitud 
•Anormalmente rápido 
 

•Actividad espontánea 



¿Hay que hacer EMG? ¿Cuándo? 



Nuestra opinión 
• Polineuropatías hereditarias: siempre (y lo 1º) 
• Polineuropatías inflamatorias: siempre (+PL) 
• Trastornos transmisión NM: siempre (y lo 1º) 
• Miopatías inflamatorias: Siempre (+biopsia) 
• AME: Si la presentación no es típica 
• Miopatías hereditarias:  

– Si es necesario confirmar la miopatía 
– No válido para determinar el tipo 

• Debilidad indeterminada: siempre 
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