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RESUMEN

INTRODUCCION: La atrofia multisistémica (AMS) es una enfermedad degenerativa
caracterizada por disautonomias y sintomas extrapiramidales. El diagnéstico diferencial con
otros parkinsonismos es dificil, por lo cual se requiere una ayuda paraclinica para soportar el
diagnastico clinico. La degeneracion del nucleo de Onuf, exclusiva en esta enfermedad,
podria sugerir que la presencia de denervacion en el esfinter anal podria ser tomada en
cuenta como criterio diagnostico de AMS.

OBJETIVOS: Determinar la utilidad de la electromiografia de esfinter anal (EMG-EA) en el
diagnéstico diferencial de AMS contra otros parkinsonismos.

MATERIALES Y METODOS: Se realizé una revision sistematica, en la cual se incluyen 17
estudios que analizaron los resultados de EMG-EA en pacientes con AMS. De éstos, 11 de
estudios fueron analiticos y compararon pacientes con AMS y otros parkinsonismos. Los 6
estudios restantes fueron descriptivos.

RESULTADOS: La duracion de los potenciales de unidad motora (PUM) es significativamente
mayor en pacientes con AMS comparados con otros parkinsonismos, y utilizando un punto de
corte > 13 ms muestra caracteristicas operativas que hacen a este parametro potencialmente
util. Solo un estudio encontré diferencias significativas en el porcentaje de PUM polifasicos, el
cual tuvo una sensibilidad y especificidad clinicamente util cuando el punto de corte es mayor
a 60%. El resto de los estudios no reportan diferencias estadisticamente significativas entre
parkinsonismos.

CONCLUSIONES: La literatura disponible apunta a la potencial utilidad de la EMG-EA en el
diagnaostico diferencial de la AMS de otros parkinsonismos; sin embargo es necesario conducir
mas estudios para solventar las limitaciones metodologicas existentes.



SUMMARY

INTRODUCTION: Multiple system atrophy (MSA) is a neurodegenerative disease;
dysautonomia and extrapyramidal syndrome are the cardinal symptoms. Differential diagnosis
with other parkinsonism is difficult; it's required an ideal diagnosis test. The degeneration of
Onuf's nucleus, exclusively in MSA, might suggest that presence of denervation of the anal
sphincter may be taken into account as diagnostic criteria for AMS.

OBJETIVE: To establish the clinical utility of anal sphincter electromyography (AS-EMG) in the
differential diagnosis of AMS with other parkinsonian syndromes.

MATERIALS AND METHODS: We conducted a systematic review, which included 17 studies
that analyzed the results of AS-EMG in patients with MSA. Of these, 11 studies were analytical
and compared patients with MSA and other parkinsonisms. The remaining studies were
descriptive.

RESULTS: The duration of motor unit potentials (MUP) is significantly higher in patients with
MSA compared with other parkinsonism with a cut-off >13 ms; the operating characteristics of
this parameter are potentially useful. Only one study found significant differences in the
percentage of polyphasic MUP, which had a clinically useful sensitivity and specificity when the
cutoff is greater than 60%. The other studies reported no statistically significant differences
between parkinsonism.

CONCLUSIONS: The available literature points to the potential usefulness of EMG-EA in the
differential diagnosis of parkinsonism other AMS, but more studies need to be conducted to
address the existing methodological limitations.
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TEXTO DEL ARTICULO

INTRODUCCION

La atrofia multisistémica (AMS) es una enfermedad neurodegenerativa progresiva de etiologia
desconocida (1), con una prevalencia variable entre 2.4 y 4.9 casos por cada 100 000
personas (2,3,4); ésta puede aumentar hasta 28.7 por cada 100 000 personas mayores de 55
afnos (5). La severidad de la enfermedad y la rapida progresion de la misma llevan al paciente
a la muerte después de 9.3 afnos de la aparicion del primer sintoma (6). Existen otras
enfermedades que comparten sintomatologia similar, tales como la enfermedad de Parkinson
(EP), la paralisis supranuclear progresiva (PSP), la demencia por cuerpos de Lewy (DCL) y la
degeneracion cortico-basal (DCB). Por esta razon, el diagnéstico clinico de una probable AMS
es frecuentemente dificil, como lo demuestra el hecho que solo el 50% de los casos de AMS
diagnosticados y seguidos por neurdlogos especialistas en trastornos del movimiento fueron
confirmados patolégicamente (7).

Dado que no existen marcadores biologicos o imagenologicos definitivos, el diagndstico de
estas enfermedades en la actualidad se hace mediante la aplicacién de estrictos criterios
clinicos como los desarrollados por el Banco de Cerebros de la Sociedad de EP del Reino
Unido (8), los criterios del segundo consenso para el diagnéstico de la AMS (9), las guias para
el diagnostico clinico de probable o posible DCL (10), y los criterios clinicos del Instituto
Nacional de Enfermedades Neurolégicas y ACV (NINDS) y la Sociedad para la PSP (11). En
ninguno de estos consensos se describen ayudas imagenologicas o paraclinicas como parte
de los criterios diagnosticos.

En estudios que han utilizado tomografia por emision de positrones y resonancia magnética
se ha identificado areas neuroanatdmicas que son diferentes entre los pacientes con
diagnostico de AMS comparado con aquellos con Parkinson (12,13) y en otros que han
utilizado estudios neurofisiologicos, han reportado evidencia de reinervacion del esfinter anal
externo y el esfinter uretral en sujetos con esta misma enfermedad(14,15,16,17). Hallazgos
patoldgicos en pacientes con diagndstico de AMS también han demostrado pérdida neuronal y
gliosis en un grupo de neuronas motoras somaticas localizadas en los segmentos medulares
sacros, conocido como nucleo de Onuf (18); estas neuronas motoras inervan los musculos del
suelo pélvico, incluyendo los esfinteres anal y uretral. Estos hallazgos no se presentan en EP
ni en otros parkinsonismos (19), por lo que una electromiografia de esfinter anal (EMG-EA)
podria ser potencialmente util para el diagnostico diferencial entre estas enfermedades
degenerativas. El diagndstico definitivo de AMS se realiza mediante confirmacion patologica
de inclusiones citoplasmaticas gliales y cambios degenerativos en las vias nigostriatal y olivo-
ponto-cerebelosa; este estudio patoldgico es costoso y virtualmente dificil de realizar con el
paciente vivo, por lo que una prueba menos invasiva y mas rapida para el diagnéstico
ofreceria mayor utilidad que la aplicacién de los criterios clinicos actuales. A fin de evaluar la
utilidad de la EMG-EA en el diagnostico diferencial de AMS se disei6 la presente revision de
la literatura.

MATERIALES Y METODOS.
Se desarrolld6 una revisidn de la literatura con la inclusion de estudios observacionales
descriptivos y analiticos (observacionales y experimentales). Se incluyeron estudios tanto en



espainol como en inglés y sin restriccion en la fecha de publicacién. Los estudios debian incluir
pacientes adultos (edad =18 afios) que cumplan los criterios diagndsticos para AMS, EP, PSP,
DCB y DCL. Ademas debian incluir la realizacién de EMG-EA en todos los pacientes.

Se adoptd la estrategia de busqueda sugerida en el Cochrane Handbook for Systematic
Reviews of Interventions (20), utilizando los conectores booleanos OR y AND, sin aplicar
restricciones de tiempo. Se consultaron las bases de datos: PubMed, MEDLINE, EMBASE,
Scielo y BIREME. De manera complementaria se consultaron las bases de datos: CENTRAL,
www.controlled-trials.com/mrct/, www.eortc.be/, www.trialscentral.org/index.html y
www.ctc.usyd.edu.au/ en busca de informacion adicional diferente a estudios observacionales.
Igualmente se realiz6 busqueda manual “en bola de nieve”, utilizando las referencias
bibliograficas de los articulos identificados. Fueron utilizadas las siguientes palabras y
términos clave para la busqueda: “parkinsonism” “multiple system atrophy” “Parkinson’s
disease” “progressive supranucelar palsy” “Lewy bodies dementia” “corticobasal degeneration”
“electromyography”, “needle electromyography”, “anal sphincter electromyography”, “anal

sphincter emg”.

Uno de los autores (PI) selecciond los titulos y los resumenes de los estudios que se identifico
de las fuentes, excluyendo aquellos que no cumplian con los requisitos. Si existiera alguna
duda en la determinacion de incluir alguno de los estudios, el otro autor (RJ) revisaba el
estudio y se definia en comun acuerdo la inclusion de ese estudio en el analisis de esta
revision. Se analizaron las siguientes desenlaces: 1) caracteristicas operativas de la EMG de
esfinter anal en el diagndstico de AMS; y 2) caracterizacidn de los hallazgos en la EMG de
esfinter anal en pacientes con diagndstico de AMS.

RESULTADOS

La busqueda electrénica identificd 27 articulos en todas las fuentes consultadas, como se
muestra en la figura 1. Una vez fueron revisados por los autores, 17 estudios cumplieron con
los criterios de seleccion definidos: 11 de ellos fueron estudios analiticos en los cuales se
compararon los parametros obtenidos en la EMG entre pacientes con AMS y sujetos sanos o
con otro tipo de parkinsonismo; los 6 estudios restantes solo describieron dichos parametros
en grupos de pacientes con AMS. En cuatro de los estudios analiticos hallados, el resultado
primario correspondid a la sensibilidad y a la especificidad de la EMG de esfinter anal en el
diagndstico de AMS comparado con un grupo control. No se encontré ningun ensayo clinico
que evaluara la utilidad de la EMG de esfinter anal en el diagnostico diferencial de AMS.

1. Caracteristicas operativas de la EMG-EA en el diagnéstico de AMS:

Sélo se encontraron 4 estudios que determinaron las caracteristicas operativas de la EMG de
esfinter anal para diagnostico de AMS. En el estudio de Tison (21), en el cual se incluyeron 52
pacientes con sospecha clinica de AMS, 31 de ellos se diagnosticaron como AMS. En ese
estudio se encontraron diferencias estadisticamente significativas en la duracion promedio de
los potenciales de unidad motora (PUM) cuando se comparan pacientes con AMS (ya sea
diagnostico definitivo, probable o posible) contra pacientes en quienes se descart6 AMS (17.9
ms, 184 ms y 14.9 ms contra 11.4 ms). Con base a este hallazgo, determinaron la
sensibilidad y la especificidad de la duracion promedio de los PUM; con una duracién de 13



ms, se encontr6 una sensibilidad del 81%, una especificidad del 67%, un valor predictivo
positivo del 80% y un valor predictivo negativo del 70%.

En el estudio de Yamamoto (22) realizado sobre 441 pacientes (263 con AMS, 129 con EP, 25
con DCL y 24 con PSP), se encontro que existian diferencias significativas entre cada uno de
los parkinsonismos estudiados con respecto a duracion promedio de PUM, numero de fases y
porcentaje de PUM con duracion mayor a 10 ms. Estos parametros fueron mayores en los
pacientes con AMS, DCL y PSP comparado con pacientes con EP, siendo mayor aun en los
pacientes con AMS. Tomando como punto de corte un porcentaje de PUM con duracion
mayor a 10 ms mayor del 20%, se encontroé una sensibilidad del 66% y una especificidad del
52%.

Winge (23), en un estudio realizado en 28 pacientes (AMS; 14 pacientes; EP: 6 pacientes;
PSP: 8 pacientes), encontré que la duracién promedio de los PUM en los 14 pacientes con
AMS fue de 16,3 ms; este hallazgo fue significativamente mayor con respecto al encontrado
en pacientes con EP y PSP (7,3 y 14,4 respectivamente, P= 0,001). La sensibilidad y
especificidad de este parametro, usando un punto de corte de 13 ms, es de 78 y 100%,
respectivamente.

Finalmente, el estudio de Rodi (16) compara 10 pacientes con AMS y 14 con EP, encontrando
una diferencia significativa en el porcentaje de PUM polifasicos entre los 2 grupos, siendo
mucho mayor en el grupo de pacientes con AMS (68% y 40%). La duracién de los PUM fue
mayor en el grupo de pacientes con AMS (6,7 frente a 5,1), pero estas diferencias no fueron
estadisticamente significativas (p=0,79). Con estos datos, la sensibilidad y especificidad de la
EMG-EA, tomando como parametro un porcentaje de PUM mayor al 60%, fue de 80 y de 93%
respectivamente.

2. Caracterizacion de los hallazgos de la EMG de esfinter anal en pacientes con AMS:
2.1. Duracién de los potenciales de unidad motora (PUM): Dentro de los parametros
valorados en la EMG-EA, la duracién promedio del PUM fue encontrada como anormal en la
mayor parte de los estudios incluidos en la presente revision. Tison (21), Yamamoto (22) y
Winge (23) encontraron una duracion anormalmente prolongada en pacientes con AMS,
siendo el parametro de mayor relevancia clinica y sobre el cual se calcularon las
caracteristicas operativas como prueba diagnostica.

En el estudio de Palace (24) se incluyeron 126 pacientes con AMS diagnosticada
clinicamente; en esta serie de casos, el 82% de estos pacientes tenian una EMG-EA anormal
con una duracion promedio de los PUM mayor a 10 ms. En el estudio de Kirchhof (25) con 53
pacientes con sospecha clinica de AMS y sintomas urinarios bajos, el 91% de ellos
presentaban anormalidad en la EMG-EA con duracién promedio mayor a 10 ms.

En algunos estudios se encontr6 anormalidad en la duracion promedio de los PUM en
pacientes con AMS con respecto a pacientes sanos. Sin embargo, no hubo diferencia
estadisticamente significativa cuando se comparan con otros tipos de parkinsonismos. Linder
(26) analizé la EMG-EA de 148 pacientes con parkinsonismo (121 con EP, 11 con PSP y 16
con AMS). La duracion promedio de los PUM fue similar en los tres grupos (8.4, 8.9 y 9.0 ms,
respectivamente) pero significativamente mayor si se compara con pacientes sanos (7.2 ms).



Libelius (14) encontr6 que todos los pacientes con posible AMS y EP tenian unos PUM
prolongados (promedio 14.2 y 9.5 ms, respectivamente); el promedio de la duracién de los
PUM en los controles sanos fue de 7 ms.

En contraste, Rodi (16), quien condujo un estudio de prueba diagndstica con 10 pacientes con
AMS y 14 con EP, no encontré diferencia significativa con respecto a la duracion cuando
comparé ambos grupos. Gilad condujo 2 estudios, en los cuales concluy6 que la EMG-EA no
tiene utilidad diagndstica en AMS. En su primer estudio (27), no encontré diferencias
significativas en la duracién promedio de los PUM entre pacientes con AMS y EP. En el
segundo (28), comparé pacientes con AMS y controles sanos; tampoco encontrd diferencias
con respecto a la duracion. Schwarz (29) demostré también que la duracion promedio de los
PUM no es diferente entre pacientes con sospecha clinica de AMS y EP (9.04 frente a 8.1
ms). En otro estudio, conducido por Valldeoriola (30), tampoco se encontré diferencias en la
duracion de los PUM de pacientes con AMS, PSP y EP.

En los reportes de casos identificados en la revision, se encontré6 que la duracién era el
parametro EMG mas frecuentemente afectado en pacientes con sospecha clinica de AMS.
Podnar (31) encontré prolongacion en la duracion de los PUM en 4 pacientes de los 5 que
describié en un estudio piloto; no encontré anormalidad en los demas parametros estudiados.
El Unico estudio latinoamericano fue realizado por un grupo de investigadores cubanos (32),
describe un caso de AMS confirmado patologicamente, en el cual se encuentran signos de
denervacion crénica del esfinter anal, con una importante prolongacion en la duracion de los
PUM, sin mencionar el valor de dicho parametro.

En un estudio descriptivo conducido por Paviour (33), se incluyeron casos del Banco de
Cerebros de Queen Square en el cual se haya tenido en cuenta el diagnostico de AMS en
algun momento de la evolucion de la enfermedad. Posteriormente, se analizaron los hallazgos
patolégicos que confirmaban o descartaban AMS. En los 37 pacientes que se realizé EMG de
esfinter anal, se confirmé diagndéstico patologico de AMS en 30 de ellos. La EMG-EA fue
anormal en 24 de estos pacientes, con duracion promedio de los PUM mayor a 10 ms. En los
6 casos restantes, la EMG fue normal.

Uno de los estudios, realizado por Pramstaller (15), incluyeron 74 pacientes con sospecha de
AMS, encontrando anormalidades en el 91% de éstos. Sin embargo, no describen las
caracteristicas de los pacientes ni de la enfermedad, asi como tampoco las anormalidades
encontradas en los estudios de EMG.

2.2. Otros parametros estudiados (amplitud de los PUM, presencia de potenciales
polifasicos y actividad espontanea anormal): En la gran mayoria de los estudios no se
analizé la amplitud del PUM. Solo en 6 estudios (21,22,23,26,27,28) se incluy6 este parametro
como variable; ninguno de ellos reportaron una amplitud anormal en los casos con sospecha
de AMS, asi como tampoco encontraron diferencias estadisticamente significativas entre
parkinsonismos ni entre pacientes con AMS y pacientes sanos.

A diferencia de la amplitud, la presencia de potenciales polifasicos fue un parametro incluido
en la mayoria de los estudios. Rodi (16) report6 una diferencia significativa en el porcentaje de



PUM polifasicos entre pacientes con AMS y EP; el porcentaje de PUM polifasicos fue bastante
superior en los pacientes con AMS (68% frente a 40%). En el estudio conducido por Schwartz
(29) se realiza una EMG-EA cuantitativa a 15 pacientes con AMS y 10 pacientes con EP. Al
comparar los 2 grupos, no se encuentra diferencia significativa en el numero de fases del
PUM ni en el porcentaje de potenciales polifasicos. Sin embargo, en 11 pacientes con
diagnostico de AMS (73%) se encontrd actividad espontanea anormal, no encontrada en
ninguno de los pacientes con EP; hubo una diferencia estadisticamente significativa entre los
dos grupos. Tison (21) encontré que el porcentaje de PUM polifasicos era significativamente
mayor en el grupo de pacientes con AMS cuando se compara con los pacientes control
(54,4% vy 43,8%, respectivamente). Winge (23) no encontré diferencias en la frecuencia de
PUM polifasicos entre pacientes con AMS (22,1%), EP (12,8%) y PSP (27,1%). Los estudios
de Gilad (27,28) y Linder (26) tampoco encuentran diferencias con respecto a este parametro,
sin reportar el porcentaje de PUM polifasicos en los grupos analizados. Yamamoto (22)
analiza el numero promedio de fases de los PUM tanto en pacientes con AMS como en otros
parkinsonismos y no encuentra diferencias estadisticamente significativas entre ellos. El resto
de los estudios no contemplaron estas variables.

DISCUSION

Aunque la revision de la literatura encontré 17 estudios que cumplian con los criterios de
seleccion definidos en nuestra investigacion, en so6lo 4 de ellos el resultado primario
correspondio a las caracteristicas operativas de la EMG-EA en el diagnostico diferencial de la
AMS con otros parkinsonismos, o con pacientes sanos.

Los estudios que incluyeron un grupo control de pacientes sanos fueron categdricos en
afirmar que en ninguno de éstos sujetos fueron encontrados hallazgos anormales que
sugirieran cambios neurogénicos en el musculo estriado del esfinter anal, pero si registraron
consistentemente alteraciones en la duracion y en el numero de fases de los PUM en los
pacientes con AMS. En solo un estudio (28) no hubo diferencias estadisticamente
significativas entre enfermos y sanos, aclarandose que en este ultimo fueron comparados 11
pacientes con AMS con 100 controles sin enfermedad, pareados por edad y sexo, lo que
podria afectar parcialmente la validez de los resultados. Cuando fueron comparados sujetos
libres de la enfermedad con aquellos con diagnostico de AMS, fueron encontradas
caracteristicas operativas que hacen potencialmente util la EMG-EA en el diagnostico de ésta
patologia, utilizando como parametro electromiografico la duracion de los PUM >13 ms
(sensibilidad del 81%, especificidad de 67%, valor predictivo positivo de 80% y valor predictivo
negativo de 70%) (21). Sin embargo, la presencia de anormalidad en la EMG-EA por si sola
no puede ser tomada como criterio diagnostico de AMS, ya que estos hallazgos se han
encontrado también en otro tipo de parkinsonismos como enfermedad de EP (34,35) y PSP
(30).

La gran mayoria de estudios reportan que la duracion del PUM es el principal parametro
afectado en los pacientes con AMS y que este no sufre alteraciones en pacientes sanos. Sin
embargo, cuando se comparan grupos de pacientes con diferentes parkinsonismos, se
encuentran hallazgos mas heterogéneos. Una proporcion significativa de los estudios que
incluyeron pacientes con otros parkinsonismos no encontraron diferencias significativas entre
los diferentes grupos. Solo 4 de 11 estudios analizados concluyeron que, aunque se
encuentra una duracion prolongada en todos los grupos estudiados, los hallazgos eran mas
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severos y frecuentes en el grupo de pacientes con AMS. Es de aclarar que 3 de estas
investigaciones (21,22,23) fueron conducidas como un estudio de prueba diagnostica con el
objetivo de determinar las caracteristicas operativas de la duracién del PUM de la EMG-EA en
el diagnodstico diferencial de parkinsonismos; en estos estudios, una duracion de éste
parametro mayor a 13 ms es moderadamente sensible y altamente especifica para el
diagnostico diferencial de AMS de otros parkinsonismos (EP y PSP), valores que disminuyen
al 66% y 52% cuando se utiliza un punto de corte de PUM>10 ms.

Los otros parametros de la EMG-EA, tales como la amplitud y el numero de fases del PUM, no
fueron reportados en los estudios revisados, ya sea porque no fueron incluidos como variables
de interés o porque no se encontraron diferencias significativas cuando se compararon los
grupos de sujetos con parkinsonismos. Rodi (16) condujo el unico estudio que encontré que el
porcentaje de PUM polifasicos era significativamente mayor en pacientes con AMS cuando se
compararon con pacientes con EP; la sensibilidad y especificidad de este parametro, con un
punto de corte mayor de 60%, fue de 80 y 93% respectivamente, caracteristicas que hacen a
éste parametro de potencial utilidad en el diagndstico de AMS.

La utiidad de la EMG-EA en el diagnostico diferencial de la AMS frente a otros
parkinsonismos o de sujetos sanos es apoyada por el conocimiento de la fisiopatologia de la
enfermedad. La falla autonémica de aparicion temprana es una de las caracteristicas mas
notables de la AMS, siendo ocasionada por la degeneracion de grupos neuronales en las
astas laterales de la médula espinal (36,37). No ha sido posible establecer una adecuada
correlacion de estos hallazgos patolégicos con las manifestaciones clinicas. Sin embargo, en
los pacientes con AMS se ha encontrado una degeneracidén selectiva del nucleo de Onuf,
localizado en el asta lateral de los segmentos sacros de la médula espinal (38). Este nucleo
contiene un grupo de neuronas motoras, completamente diferenciadas de las neuronas
motoras de los miembros inferiores, relacionadas con la inervaciéon de los musculos de la
region perineal y del suelo pélvico, incluyendo los relacionados al complejo esfinteriano uretral
y rectal (39). Estos cambios no se han encontrado en otras enfermedades degenerativas,
incluyendo EP, PSP u otras demencias subcorticales (40). Basados en estos hallazgos, se
han realizado esfuerzos por demostrar cambios neurogénicos en estos musculos y lograr usar
la EMG-EA como ayuda en el enfoque diagndstico de los pacientes con parkinsonismo.

En 1974, Sakuta realiz6 el primer reporte de cambios neurogénicos en la EMG-EA en 8
pacientes con diagndstico clinico de AMS, clasificado en ese entonces como sindrome de
Shy-Drager (41). En todos ellos se encontraron potenciales polifasicos de gran amplitud y
duracion prolongada. Posteriormente, series de casos han reportado cambios neurogénicos
en la EMG-EA de pacientes con sospecha de AMS; en todos ellos, la frecuencia de hallazgos
anormales era mayor del 70% (42). Estos cambios histolégicos han sido evidenciados en
pacientes con MSA pero no en pacientes con EP, otros parkinsonismos y obviamente en
sujetos sanos. Estos cambios anormales se ven reflejados en los resultados de la EMG-EA,
observandose patrones electromiograficos propios posteriores a una denervacion muscular
(actividad anormal espontanea como ondas agudas positivas, potenciales de fibrilacién y
descargas repetitivas complejas) y cambios observados después de una reinervacion como la
prolongacion de los MUPs, incremento en su amplitud, porcentaje de polifasicos e incremento
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en la densidad de una sola fibra en el EMG (43,44,45,46), lo que haria plausible la utilizacion
de la EMG-EA en el diagnostico de esta entidad (47).

Debido a la similitud en muchos aspectos clinicos, el diagndstico de AMS es dificil y exige un
estricto seguimiento del complejo sintomatico a los largo del tiempo. El cuadro clinico es
similar con otras enfermedades neurodegenerativas como la EP, la DCL, la PSP y la DCB.
Todas estas enfermedades tienen un prondstico reservado, con importante limitacidn,
postracion y muerte temprana. Un diagnostico fallido puede desembocar en gasto innecesario
de recursos, sumacion de efectos adversos indeseables de medicamentos inutiles y desgaste
psicologico en el paciente y su familia (48). Quizas es la EP la que mejor prondstico tiene,
debido al gran arsenal terapéutico con el que se asegura una franca mejoria en la calidad de
vida y un aumento significativo en la supervivencia de los pacientes que la sufren. Por estas
razones, es completamente necesario poder realizar un diagndéstico diferencial adecuado.

La literatura disponible apunta a la potencial utilidad de la EMG-EA en el diagndstico
diferencial de la AMS de otros parkinsonismos y de sujetos sanos, aunque es claro que las
caracteristicas operativas de estos parametros electromiograficos son mejores cuando se
comparan sujetos con AMS de aquellos libres de enfermedad, situacion que clinicamente no
es el reto en el diagndstico de esta clase de patologias. Los estudios conducidos sobre el
tema e incluidos en la presente revision han tenido tamafios muestrales modestos (tanto en la
cantidad de sujetos incluidos como en los tamafos de los grupos segun parkinsonismos),
estudios que suelen ser propensos a errores aleatorios (49) y a estimaciones imprecisas en
las caracteristicas operativas (50). La utilizacion de un patrén de oro defectuoso puede
introducir sesgos en la estimacion de la validez de la prueba diagndstica, situacion que ocurre
en este caso dado a que el diagnodstico de estas enfermedades se basa en la aplicacion de
criterios clinicos y al comparar éstos con el diagnostico definitivo mediante confirmacion
patolégica postmorten se ha evidenciado divergencias (33). En los estudios revisados, la
descripcion de las caracteristicas de los pacientes fue limitada por lo que realizar una
adecuada comparacion entre los grupos estudiados y establecer si éstos incluian un
adecuado espectro de pacientes, similar al que nos encontramos en nuestra practica clinica
fue dificil, por lo que la heterogeneidad clinica de los resultados puede ser un problema a la
hora de interpretar los resultados de la presente revision. Conducir nuevos estudios a fin de
solventar las deficiencias metodoldgicas de los existentes y obtener resultados con una mayor
validez resulta necesario.

CONCLUSION

La presencia de una duracién de los PUM mayor a 13 ms y un porcentaje de potenciales
polifasicos mayores a 60% pueden ser potencialmente utiles en el diagnodstico diferencial
contra otros parkinsonismos. No obstante, es necesaria la conduccion de estudios adicionales
sobre este tema, con el fin de superar las limitaciones metodologicas de la literatura actual y
aportar resultados de mayor validez.
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Tabla 1. Estudios incluidos en la revision.
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Autores Referencia Pacientes incluidos Tipo (?e
estudio
Yamamoto T, et al. Neurourology & MSA: 263 pacientes
Urodynamics 2012; EP: 129 pacientes Analitico
31:1128-1134 DCL: 25 pacientes
PSP: 24 pacientes
Tison, et al. Movement Disorders MSA: 31 pacientes
2000; EP: 10 pacientes
15 (6): 1148-1157 PSP: 3 pacientes Analitico
DCL: 2 pacientes
Otros: 6 pacientes
Winge K, et al. Acta Neurol Scand 2010; EP: 6 pacientes
121:198-203 AMS: 14 pacientes Analitico
PSP: 8 pacientes
Rodi Z, et al. ] Neurol Neurosurg AMS: 10 pacientes
Psychiatry 1996; 60: 460- | EP: 14 pacientes Analitico
461.
Palace ], et al. Muscle Nerve 1997; 20: AMS: 126 pacientes
1396-1403 AMS atipico: 7 pacientes -
: Analitico
EP: 12 pacientes
Otros: 5 pacientes
Gilad R, et al. ] Neurol Neurosurg MSA: 11 pacientes
Psychiatry 2001;71:596- | Sanos: 100 pacientes Analitico
599.
Libelius R, et al. Muscle Nerve 2000; 23: EP: 29 pacientes
1250-1256 AMS: 13 pacientes
PSP: 3 pacientes -
ECL: 3 gacientes Analitico
DCB: 1 paciente
Sanos: 66 pacientes
Linder J, et al. Acta Neurol Scand 2012; EP: 121 pacientes
126:248-255 AMS: 16 pacientes Analitico
PSP: 11 pacientes
Sanos: 40 pacientes
Gilad R, et al. Muscle Nerve 2000; 23: EP: 13 pacientes Analitico
731-734 AMS: 10 pacientes
Schwarz J, et al. Muscle Nerve 1997; 20: EP: 10 pacientes
1167-1172 AMS-P: 10 pacientes Analitico
AMS-C: 5 pacientes
Valldeoriola F, et al. Movement Disorders PSP: 12 pacientes
1995; 10: 550-555 AMS: 6 pacientes Analitico

EP: 6 pacientes
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Paviour DC, et al.

Movement Disorders

37 casos con EMG + biopsia

2005; 11: 1425-1430 66 casos con biopsia Descriptivo
solamente

Krichhof K, et al. International ] Impotence | AMS: 53 pacientes
Research 2003; 15:293- Descriptivo
298

Podnar S, et al. Mucle nerve 2004; AMS: 5 pacientes Descriptivo
29:151-156

Yamamoto T, et al. ] Neurol Neurosurg AMS: 84 pacientes
Psychiatry 2005: 76: Descriptivo
1645-1648

Pramstaller, P, etal. | ] Neurol Neurosurg AMS: 74 pacientes
Psychiatry 1995; 58: 618- Descriptivo
621

Soto A, et al. Revista Cubana de AMS: 1 paciente
Medicina 2011; 50:322- Descriptivo

332.
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Figura 1. Revision de articulos.
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