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INTRODUCCION

Las enfermedades de la neuro-
na motora (ENM) son un grupo de
entidades de curso fatal con dife-
rentes formas de presentacién y su
diagnéstico entrafia una alta res-
ponsabilidad. Los estudios electro-
fisiol6gicos son muy utiles para su
diagnéstico; el electromiograma
(EMG) de agujas constituye el
examen fundamental, pero tam-
bién son ttiles el estudio de con-
duccién nerviosa y los potenciales
evocados motores con estimula-
cibn magnética transcraneal. A
continuacién abordaremos las ca-
racteristicas clinicas generales de
estas enfermedades y la utilidad
del estudio electrofisiolégico en su
diagnéstico.

DESARROLLO

Las ENM pueden dividirse en
tres grandes grupos!: enfermeda-
des de la neurona motora inferior
(atrofias espinales), enfermedades
de la neurona motora superior
(esclerosis lateral primaria, para-
plejia espéastica familiar pura) y
otro grupo de entidades en el que
se encuentra la esclerosis lateral
amiotréfica (ELA) y sus formas
variantes.

Atrofias espinales

En el nifio se identifican varias
formas clinicas de atrofia espinal
(AE): aguda (tipo I), tipo II (Wer-
dning-Hoffmann), y tipo III (Ku-
gelberg-Welander); parélisis bulbar
progresiva (Fazio-Londe), y formas
distales o escipulo-peroneales.
Clinicamente se trata de un nifio
hipoténico, con pocos movimien-
tos, y retardo en el desarrollo psi-
comotor (variedades I y II), arre-

flexia osteotendinosa, con o sin
afectacién de la musculatura facial
y la lengua segin la variedad de
que se trate.

En el adulto pueden verse va-
rias formas de AE con afectacién
predominantemente proximal,
distal, escapulo-peroneal, o facio-
escépulo-peroneal. Una forma poco
frecuente de atrofia espinal del
adulto con afectacién bulbo-
espinal, que se asocia a diabetes
mellitus, atrofia testicular y gine-
comastia, cursando ademaéas con
neuropatia periférica y se conoce
como Enfermedad de Kennedy.? Es
frecuente observar fasciculaciones
y atrofia, fundamentalmente en las
variedades del adulto.

Estudios electrofisiolégicos

El EMG en estos pacientes de-
muestra la existencia de un patrén
neurégeno con elementos de de-
nervacién-reinervacién de amplia
distribucién, en las extremidades y
en la musculatura del tronco. Du-
rante la contraccién voluntaria
observaremos la aparicién de po-
tenciales de unidad motora de gran
amplitud, polifasicos, de duracio-
nes prolongadas, con un patrén de
contraccién muy despoblado. El
estudio de conduccién nerviosa
generalmente es normal, y produc-
to de la atrofia muscular las ondas
M pueden ser de baja amplitud. El
potencial evocado motor es de poca
utilidad en las formas infantiles,
pero en las variedades del adulto
resulta muy importante, ya que
ayuda a diferenciar el cuadro de
una ELA.

Degeneraciones primarias del
haz corticospinal

Dentro de este grupo se cono-
cen dos entidades, una de presen-
tacién esporadica, muy infrecuen-

te: la esclerosis lateral primaria
(ELP); y otra de caracter heredita-
rio dominante: la paraplejia espas-
tica hereditaria (enfermedad de
Strumpell-Lorrain).

Esclerosis lateral primaria

El cuadro clinico fundamental
consiste en la instauracién de un
sindrome piramidal, en un adulto
en la quinta década de la vida, que
cumple los siguientes -criterios:
comienzo insidioso de una parapa-
resia espastica simétrica, pudiendo
afectarse la musculatura bulbar o
de extremidades superiores con un
curso progresivo y gradual; co-
mienzo en la 5% década; ausencia
de antecedentes familiares; dura-
cién mayor de 3 arios; hallazgos
clinicos limitados a la afectacién
del haz corticospinal. Los estudios
paraclinicos son normales, entre
ellos: niveles de vitamina B12 en
sangre, hemoquimica sanguinea,
serologia para sifilis, Lyme y
HTLV-1, LCR, RMN de médula
espinal y de foramen magnum.®

Estudios electrofisiologicos

No se observa actividad de de-
nervacién en el EMG, o solamente
algunas fibrilaciones aisladas. Adi-
cionalmente deben demostrarse
alteraciones en la conduccién por
el haz corticospinal, con prolonga-
cién de latencias o ausencia de las
respuestas motoras a la estimula-
cién magnética transgcraneal, con
potenciales musculares de accién
compuestos normales a la estimu-
lacién del nervio periférico.

Paraplejia espdstica familiar
pura

La Paraplejia espastica familiar
pura parte tiene un componente
hereditario dominante y cursa
solamente con afectacién de la via
motora central. Debuta con un
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cuadro de paresia espastica de
curso insidioso a en la juventud o
en la adultez.

Estudios electrofisiologicos

El EMG y el estudio de conduc-
ci6n no demuestran alteraciones y
solamente en el estudio de poten-
ciales evocados motores se encuen-
tra un trastorno de conduccién en
haz corticospinal, con una alta
sensibilidad.

Formas con afectacion de neu-
rona motora inferior y superior.
Esclerosis lateral amiotréfica

Esta forma de presentaciéon de
la ENM es la més frecuente en el
adulto. En la mayor parte de los
pacientes se identifican signos de
degeneracién de motoneuronas
inferior y superior. Debuta en la

Tabla 1. Criterios disgnésticos sim-
plificados de la ELA

1. Signos de lesién de motoneurona
inferior en 2 extremidades

2. Signos de lesién de motoneurona
superior al menos en una regién.

3. Progresién de las manifestaciones a
otras regiones o intensificacién del
cuadro clinico en la misma regién afec-
tada
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Estudios electrofisiolégicos
El EMG es de gran utilidad para el
diagnéstico de esta enfermedad, y
el elemento de mas valor es la de-
mostraciéon de denervacién en los
segmentos correspondientes a la
regioén bulbar, cervical, toracica y
lumbosacra.®

La existencia de fasciculacio-
nes, potenciales de duraciones
prolongadas y gran amplitud, poli-
fasicos; el patrén de contraccién a
fibra aislada son elementos que
completan el cuadro semiolégico
pero no demuestran como la de-
nervacién la degeneracién de mo-
toneuronas inferiores. Habitual-

‘mente es suficiente con explorar

un hemicuerpo, y demostrar de-
nervacién en una regién sin impor-
tar si es derecha o izquierda. Se
deben explorar solamente los mus-
culos necesarios para no provocar
molestias a un paciente que ya
tiene suficiente con los sufrimien-
tos propios de la enfermedad.

Los estudios de conduccién
nerviosa son por regla general
normales, con algunos cambios en
las amplitudes de las ondas M
secundarios a la degeneracién

quinta década de la vida, con cierta
asimetria y generalizacién progre-
siva a otras regiones, con debilidad
muscular, atrofia, fasciculaciones y
un sindrome piramidal. Esta en-
fermedad es de tipo esporadica en
el 90 % de los casos, pero existen
variantes familiares de ELA (10 %),
con patrén - dominante o recesivo,
siendo mas frecuente el primero,
asociado frecuentemente a muta-
ciones en el gen codificador para la
enzima superéxido-dismutasa co-
bre-zinc. Los casos de herencia
recesiva son formas de presenta-
cién juvenil de ELA, definidos por
criterios diagnésticos especificos.*
La ELA es dentro de las ENM
del adulto la de peor prondstico; la
mayor parte de los pacientes falle-

ce antes de los 3 anos de evolucién.
Se han definido una serie de crite-
rios diagnésticos para la ELA, que
deben conocerse por el electromio-
grafista (tabla 1).5

Esta simplificacion tiene la ven-
taja de clasificar como ELA cua-
dros incipientes de la enfermedad,
con la posibilidad de incluirlos en
protocolos terapeuticos actuales en
fase experimental; tiene como
desventaja que el niimero de falsos
positivos es alto. Se han definido
también varios niveles de seguri-
dad diagnéstica para la ELA aten-
diendo a varias caracteristicas
(tabla 2), aunque no satisfacen por
completo la practica clinica.

Tabla 2. Niveles de seguridad en el diagnéstico de 1a ELA.

Nivel de seguridad diagnéstica

Manifestaciones clinicas

Definida

Signos de motoneurona inferior en al menos 3 regiones

exploradas, con signos de motoneurona superior rostrales
al nivel superior de los de motoneurona inferior

Probable

Signos de motoneurona inferior en dos regiones con

signos de motoneurona superior rostrales a los de moto-
neurona inferior.

Posible

Signos de motoneurona superior en 2 regiones sin toma

de motoneurona inferior

Sospechada

Signos de motoneurona inferior en 2 0 méas regiones

progresiva de motoneuronas. El
valor fundamental de los mismos
radica en diferenciar la ELA de
otras entidades con respuesta favo-
rable tratamientos convencionales.
El potencial motor con estimula-
ciébn magnética transcraneal de-
muestra en un alto pocentaje de
los casos la existencia de un com-
promiso de motoneurona superior.
En muchos enfermos no es posible
obtener repuestas, en la mayor
parte éstas se obtienen de baja
amplitud y con retardo de latencias
a expensas de la conduccién por la
via central.

CONCLUSIONES

El uso correcto de los estudios
neurofisiolégicos para el diagnésti-
co de las ENM, parte del conoci-
miento de las caracteristicas gene-
rales de cada variedad de las mis-
mas. El EMG de agujas, los estu-
dios de conduccién nerviosa y el
potencial evocado motor mediante
estimulacién magnética transcra-
neal deben ser valorados en con-
junto y en un contexto clinico de-
terminado.
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