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CARITULD I
INTRODUCCION ¥ JUSTIFICACION DEL TRABAJD

Las distrofias musculares, dentro del amplio contexto de
jag miagpatias primarias, se caracterizan por ser:
a)_ Enfermedades degenerativas de los misculos

b) Enfermedades genéticamente determinadas.

LLa distrofia mustular progresiva {D.M,P.) e85 la mas
frecuente de laﬁ‘ enfermedades musculares vy también la de més
antiguo conocimiento. los primeros sstudics ¥ las
investigaciones sucesivas sobre Ia D.M.P. fueron realizados por
DUCHENNE ~¢32) vy (33)., Como miopatia primaria constituye uwn
proceso morboso hereditario, gue afecta al misculo da  forma

directa y principal.

Deside los estudios de WALTON {?0), sabemOs Que presenta
dos formas clinices claramente difarenciadas:
i} la banigna
* 2} la agresiva o maligna de DUCHENNE

ta D.M.P., tipo DUCHENNE #8 la micpatia primaria de mayor
incidencia @n 1la poblacisn infantil vy, & la ausencia de un
tratamiento etioldpicn, uns la caracteristica de [T: 14

pracozmente invalidanie.



Un amplio arsenal farmacoldgico, la gimnasia
rehabilitadora Y gventual mente, medidas ortopédicas =}
prote&zicas, constituyen la terapéutica actual de la D.M.F. La
expariancia climica vieme demostrando el dudose o ineficaz
resultado  del tratamiento medicamenteso, y lps restantes

métodos =on considerados exclusivamente paliativos.

Dade el interes practico, scondmico v social de =sta
aigpatia primaria, bemos considerado conveniente y  necesaris
contrastar el tratamiento habitual de la D.M.P., gque tiene como
sriocipio  fundamental la terapdutice fermacocldgics, con ias
tscnicas de bioinFormacidn glectromiografica (biofeedback-EME),
oue tienen como base, por un Iado el andlisis sistematico ds
loe poitentiales de unidad motora ( UMY 119}, gue integran, en
sintaesig, el patrén micpdtico (20) y por otro lado la
anlicacisn =] mnétodos de peicologia conductual Y
condicionamisnto opsrants, al entrenamiento y control de LM
individuales en los grupos sustulares, mstodos que han siod
ampliamantas descrritos en el tratamiento de diversas secuelzs

nauromwsculares (&) (8),

Comp alternativa de los tratamienios actuales presentamns
el estucio clinico, bipquimico y electrofisioldgico de un
enferno con D.M.P. antes vy deepués de la realizacidn de
técnicas de bipfesdback-EMG. Ferseguimes, coh este estudio

euperimental, tres objetives fundamentalass



H
o

Tratar la perdida de fuerza, limitacién ge movilidad vy

ausencia de marcha liberada de un paciente de 14 afps,

con £l entrenamiente de potenciales de WM.,
seleccionados entre los mdsculos més deteriorados por
el procesbo miopético.

28 Justificar el mecanismo " feedforwarg" aue opera, o
tiene lugar en el sistema nervipzgo central del
organismo, a hivel de los circuitos de biofeedback
medulares.

3D La mogelizacion matemdtica del proceso de saprendizaje,

que cuenta ¢con los elementos anatomofisiolégicos, gue

integran el reflejo miotatieos y gpn las posibles
modificaciones de los pardmetros electrofisioldgicos vy
bioquimices producides a nivel medular, tras Ims

sesiones de biofeedback-EMG.

S5u Ffinalidad Gltima seria la da poder rcontrolar
log parémetros Fisicos utilizados en este tratamiento
(nimera de sesiones. duracidn de las mismas, tipo de

instrumentacicén #n los esquipvs, etc.).

Desde 1981, con la aplicacidn clipica del biofeedback-EMG de
superticie al tratamiento de miopat{as primarias del tipo
D.M.P. &n Iel Centro Esp#cial * Ramdn y Cajal ", de HMadrid.
hemos encontrado las siguientes modificaciones significativas,

en los paridmetros electrofisioldgicos:



2l
b}
c)

)

Aumente de la duracién de los potentciales de UM,

Aumento de la amplitud, al a&ximo esfuerzo

Aparicién de potenciales de U.M. "gigantes"

Fresgncia de actividad espontanea, de tipo pseudomiotdénice

muy persistente {practicaments continua ).
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I. t. PROBLEMATICA ACTUAL DE LA DISTROFIA MUSCULAR FROBRESIVA

Diagndstice. - El diagrdstico precoz se hard en  funcidn oel

conocimiente general de la D.M.F., basado en
exposiciones monogrdfices (49), (1), (9). (90) y desde un punto
de vista particelar considerande 1o raBQnE, comimmnente

admitidos, que definen la D.M.P. tipo DUCHENNE:

2} Inicie en edad muy tenprana, cazi siempre en la
primera infancia.

b} Enfermedad de curso rédpido y progresivo.

&) Tranemisidn hereditaria, por un gen ligado al sexo, oe
cardcter recesivo.

d) Presentacién casi erxclusiva en el vardn, con un
s{ndrome XO.

e) Manifestaciones dseas y musculares, con alteraciones
histoldgicas.

£} Aumento coansiderable de enzimas plasmdticas diversas,
camo la &aldolasa. lactodehidrogenasa (LDH), creatin-

fosfoguinesa (CFK) y transaminasas.

Q) Alteraciones electrofisinldgicas, con uwn  patrdn

miopdtico caracteristico.

Las  enfermo= con D.M.P.  a estudiar, deban aportar un

tripla examans



1., Clinico, con antecedentes familiares y personal ek,
sintomatologia v exploracion neuroldgica.

2. Bioguimico, que incluya examen analitico vy enzimitico

T. Electrofisiolégico, con examen EMG de diversos misculos

del pacienie.

Ademds, g2 realiza frecusntemente biopesia muscular, con
descripeién de alteracionss anatomopatoldgicas en algun musculo

ssleccionado { por lo general, gastrocnemio o deltoides ).

Loas factores genéticos y los aspectos histoldgicos
preceden, en &1 estudic de esta enfermedad, al examen clinico vy

& otras pruebas complamentarias:

Factores genéticos.- La D.M.P. . da tipo DUCHENNE, ®x una en=
fermedad hereditaria recesiva, ligada al

crompsoma X.

&n uwn 10% ¢e los caszos se  transmite, con caracter

recesivo, por wuh gen autosdmico.

En general se atmiten tres formas de D.MuFuy con

caracteristicas hsreditarins‘bien diferenciadas.

Tipo I. Forma facioescapular autosdémica dominants, Qque
aparece antre Lla. 28 y 38 década de la vida vy

afecta a 4 pacientes, por milldn de habitantes.



Tipo II. Forma rizemélica o de 1as cinturas. autossmica
recesiva, de apariciégn esporadica, Qque se da

entre un 27 v un 3B por millén de habitantes.

Tipo Ill. Forma pseudohipertr6fice recesiva. hetzrocromosc-
mica, ligada al =exo, que afecta exclusivamente
& varones, con una incidencia de 279 chicos, oor

milldn de varones nacidos (&4).

Se realiza sistematicaments £onsejo gendtico #n la D.M.P.

de DUCHENNE (34),

Mencidn especial merece el estudio de gortadoras y su
diagnéetice, con las miés diversas técnicas (30}, (3=, (38),

(a3), (7&) y (B6).

AEpectos histolégicos.- La biopsia muscular, =n la D.M.F. de

DUCHENNE , mueetra hallszgns
degenarstivos intensos, con presencia de necrosis,
vacuclizacien, - fagocitosis Yy reagecién celular abundante,

observindose fibras bascfilas asocizdas en pequelos grupos.

Las fibras musculares afectzdas, aunque no pierden su
forma redondeada, sufren atrefia de diversos grados y su

estructura interna se modifica,



Destaca la desaparicidn de formas estriadas, transversas ¥
longitudinales vy la degeneraci6n granular y de crecimiento de

las fibras, con gran variabilidad en el tamafo de las mismas.

Con tecnicas de histoquimica se aprecian cambios de
distribuecisén, en los gque predominan las fibras tipo | antre las
fibras atréficas de tamaBo miés pequefic v las de tipo 2 entre
las més grandes (28},

Existe evidente alteracidn de los contornos e hipercromia
de leos nicleos, que Be hacen centripetos con tendencia a

formar cadenas y & multiplicarse.

Es frecuente 1a infiltracidn inflamatoria macrdfaga vy el
incremento de tejidos grascs Y conectivo-fibroso, que

reemplazan en parte al tejido muscular desaparecido (31).

La amiotrofia muscular, en la D.M.P., &= di fusa &n
contraste con la focalidad de jag atrofias musculares, per

1esidn de la a motoneurona de la médula espinal.

La hialinizacién aciddfila de la fibra muscular es la
manifestacién mas. precoz: puede tener ya lugar duranta la fase

dm vida intrauteripa (B4) y (37).

En resumen, las alteraciones histoldgicas preceden a las
maniFastacinnuu clinicas en la D.M.P, de DUCHENNE, y »e

caracterizan por:
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a) Fibras musculares de tamafio vy calibre diferente,

b} Fragmentacidn segmentaria, con distribucisn irregular
de las fibras musculares.

€} Pérdida de la estriacién muscular.

d} Necrosis, cdegeneracién hialina Y vacuwolizacidn de la
fibra muscular.

g} Incremgnto de tejido fibrosg.

f}  Infiltracidn intersticial del tejido adiposo.

g) FPresencia de macréfagos, con fagocitosis fibrilar,

Clinica.~ Para llegar al diagndstico clinico de la bB,M.P., en
la gue el musculo se encuentra alteradoe directamente
por el procesc morbosn, hay que considerar los aspectos
siguigntes:
- Existe, casi siempre, afrctacidn bilateral de lops
misculos,
- Es coman, por lo genaral, la incidencia familiar en
estos enfermas.
= HNo se encuentra alterada la sensibilidad,
- La parédlisis o paresia muscular es de tipo flacido y
puramente motora, afectando con preferencia a
misculos proximal es ( hasta codos vy rodillas Ji los
dintaleg ¢ antebrazos, manos y pies } no se afectan.
- No se aprecian ¥a5:icula:iones, a diferenﬁia da los

Procesos que afectan crénicamentes a la a motoneurona.



1)

Leas amiotrofias son frecuentes, coexistigndo también
las pseudohipertrofias de tejido muscular, por 18
presencia, juntc & este, de tejido graso ¥ conectivo.
El comienzo es muy larvado y ] desarrollo de las
pardlisis, gue se hacen lentamente progresivas.

En funcidn del grado de paralisis los reflejos pusden
hallarse disminuidos o, inmcluso, estar ausentes,

Al faltar la=z contracciones Fibrilares e low
misculos, los reflejos miotdticos son deficitarios.
£ muy caracteristica la presencia dEe una acJusada
lordosis lumbar.
La marcha es muy tipica, de dnade, palancedndose paor
insuficiencie de miisculos gldiens medianos.

Los paciantes con DJMLP. trepan sobre si aismos
(signe de BOWERS), con dificultad o imposibilidad
para incorporarse, estando achados o sentados en &1
suelo, por atrofia e insuficiencia de misculos
glatmos y cuadriceps. La mimma dificultad existe para
elevarse sobre una silla.

Es caracteristica la ausencia e dolor,

Al Final el rostro pusde guedar inmovil, como un
antifaz {facims m{mpéfia); d!utaéé el abdomen

prominenta v el aspecto alado de las escépulas,
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La exploracidn general pone de relieve el grado de
intensidad de la afectacidn muscular, que condiciona 1la
incapacidad fisica. Debe incluir loe siguisntes apartados:

a) Distribucidén de manifestaciones musculares o de
las amiotrofias
b} Forma de herencia

€) Evolucidn de la D.M.P.

La exploracién especifica debe im:l.uir los siguientes examenes
complementarios: .

d) Exdmenes bioguimicos

) Biopgia muscular

£) Electromiograma ( EMG )

Los apartados a), b} y c) condicionan la clasificacidén
clinica de la "D.M:P.; para lo eual pueden saguirse tres
criterios:

1. Por el grado de invalidez ( INKLEY )

2, Por la distribucidn y forma de las distrofias

musculares { DUBOWITZ 1)

3. Por el tipo ‘de harencia { WALTON y NATTRASS ) ( B89 )

Seguiremcs, en al presante trabajo, la clasificacidn de

WALTON y NATTRASS:
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Formas recesivas ligadas al cromosomas X

Distrofia muscular de DUCHEMNNE
Distrofia muscular de BECEER
Distrafia muscular ( variante de MABRY }

Distrofia muscular ( variante de EMERY y DREIFUSS )
Formas autosdmicas recesivas

Tipos cadera—cintura
Distrofia muscular juvenil

Distrofia muscular congénita
Farmas autosdmicas dominantes

Distrafia muscular fFacio-escipulohumeral
Distrofis muscular distal
Distrofia muscular ocular

Digstrofia muscular dculo-faringea
Exploracidn rmuroldgica.— Se efectia sisteméticamente:

~ BPalance muscular { fundamentalmente de mosculos glutens,
cuadriceps, tibial anterior, pEronecs y

er-sctores de la columna vertebral )

- Raflejos ostmo—tendinosos
- Hipotonia
~ Calidad del signo de GOWERS
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« Tipo de marcha { valoracidn de la actitud en lordoeis,
balanceo de pelvis tipe “"dnade"; marcha
liberada o no liberada )

No existen'altaracinnes de la senesibi)idad.

Generalmente, los enfermos con D.M.F, presentan escasa
fuerza en cintura aécapular, por afectacidn de los misculos
correspondientes, 10 que da lugar a una gran laxitud de la
articulmcién escéapulo-humersl, con t2ndencia a escédpulas

alades.

Estos nifics, ya en su primers infancis, adoptan una
ectitud de moderada abduccisn en extremidades inferiores, con

pies &n ligera rotacitn externs, siendo frecuentes las ceidas.

Coms ha side ya mencieonada, al incerporarse "trepan”, das

una forma may caracteristica, sobre si mismo -signo de GOWERS- .

Progresivamente 1l1es resulta imposible correr, brincar ¥

subir escaleras,

Con postericridad, pagados ya los 10 o {2 alos, e
frecuente la marcha no liberada, y que acudan a la censulta en

$illa d2 rusdss.

La perdida de fuerzs muscular se origina mas precozmente a

nivel de miscules proximales de cadera | gliteos, cuadriceps };
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gespugs =sfecta a los distales de extremidades inferiores { con
1a posible presencia de una paradéiica pseudﬁhipertruFia 2n
gemelos ) ¥, POF ultimp, we propaga a musculos faciales y Oe

extremidades suUperiores.

Es entonces, cuando la actitud e&n hiperlordosis lumbar,
marcha tipo dnade ( par lo general no liberada ) vy el signp de
GOWERS. definen bdsicamente, desde el punto de vista

neurclegico la D.HM.F.

Dtras alteraciones en la D.M.P.~Es frecuente la afectacidn

cardiaca, en gstos pacientes.

En ! 504 de los Casos se presenta un estado preclinico Ue
miocardiopatia.
Se puede constatar la existensia de miocardiopatia

adinamica o congestiva.

Alteraciones de la conduEcitn, fundamentalmente blogueo de

tercer grado.

FPor wltime, se detecta en un J0Y de los anfermos  l&

exigtencia de una miocardiopatia hipertreofica.

Curso vy prondstica.- El curso es muy répido; sueslen fallecer

antes de los 20 afos.
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Llevan un curso mas lento las formas gue comienzan mas

tardiamente.

E} prondstico es tanto més grave, cuanto mas Precozr es la

iniciacidn de los sintomas,

El tipo pseudehipertrdéfico de DUCHENNE, puede conducir a

la muerte en la adolescencia, la mayoria de las veces,

£l Fallecimi'entn, por lo ceatn en situecign ya
invalidante, tiene lugar en &l curso de un FrOCESO respiratoric
intercuryente  { infeccidn pulmonzr )Y ©, con menor frecusncia,

por <alle cardiaco agudo.

Datos analiticos en la D.M.P. Alteracicnes metabélicas v
enzimiticas.~ Los =nfarmos responden 2 la administracien arsl

de creatina o ge flicocela, con umna eliminacidn
de  crestina por la orina; =l distrdéfico muscular ss comporta

frente = la creatins como el diabétice frente & 12 cluccea.

El resultado & la presencia de creatinuria, con

incrsmente de creatina en orins.
Lz creatinina an orina esté disminuida.

Estas alteracionss son mencs importantes #n los tipos de
cintura pelvizna vy Fa:imescépulohumaral. gua én el tipo

DUCHENNE,
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Lz D.M.F. ha sido denominada diabetms creatinica.

El aminoscido glicocola no se wutiliza en la sintesis de
crestina muscular al "no saber® captar este material energético

jos masculos de los enfermos con DJM.F.

£1 metabolisme del glucdgemo muscular. &l igual que el

crestinics, también estd alterado.

Ademis es caracteristica la pentosuria (una elimipacion de
hesta o] doble de pentpsas por la orina, sobre los contrcles
TOWER): aumenta a medida gque la masa muscular funcionants

digminuye.

En lo oque respecta a electrolitos, s=tad disminuica 1la

concentracicn de potasio y magnesio.
8@ encuentra aumentada la cancentracién de calcio.

Les cifras de sodio y de fdésforo inorganico dan
concentraciones variables. Pueds encontrarse disminuida la

glucemia.
Los indices de vitamina E {tocoferol) estédn disminunidos.

E1 examen del liquide cefalorraquiden, no zporta datos oe

intares.
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La velocidad de sedimentacicn globular, el hemograma y las

prusbas de funcidn tiroidea syelen =& normales.

Lo test con inhibidores de la colinesterasa, de gran

utilidad en la miastenia éravis, son negativos.

Las alteraciones metabdlicas tienen un denominador comdn:
son  la consepcuencia de la disminucidén de la masa muscular
funcionante y no son, por tanto, lesiones bioquimicas

especiales del mﬁ;culn, ni jusgan un papel en la génesis

de la D.M.P.

Es posible qua la alteracién corresponda a algun sistema

fermentative del propio mascula, perc 8su naturaleza es

desconocida.

La patogenia también resulta de una gran complejidad Yy
existen serias dudas sobre si las alteraciones metabdlicas

resafadas juegan un papel sobre ella.

La alteracidn primaria es la maguinaria contractil, por no
sintetizar los distrdficos en cantidad, o calidad, la

actinomiosina.

Si la magquinaria contractil estid en buen estado, el aporte
energético a la misma estd alterado por existir un defecto en

ia transformacidn del ATP en ADP.
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Podria tratarse de una alteracion del metabolismo de la

mioglebina.

En la actualidad se conoce la carencia de una preteina,
llamada distrofina en la D.M.P. de DUCHENNE {Charing Cress v

Westminster Clinicall.

Feta anomalia bioguimica debilita la parte exterior de las
fibras musculares, que resultan seriamente dafiadas al
contragrse, o cual origina su  degeneracidn graduaal ¥

progresiva, debido a la frapgilidad anatémica da los masculos.

La altgracidn de enzimas S&ricas, gwopecialmente =2n icvenes

es considersable.

Las concentraciones miximas son iguales e superiores a S0
veces 1o norrmal, duranie la infancia, con una vuelta gradual &

1z narmalidad.

Estan alteratdas en las distrofias m&E rapidamente

progresivas, como la del tipo DUCHENNE.

Pueden estar aumentadas de un modo ligero o ne permanente

en lot tipos de cintura pelviana vy faciocescépulobumeral,

Las enzimas pueden estar aumentadas &ntes de que la

enfermedad se manifigste clinicamente,
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En la fase activa inicial el Aumento de lasg

toncentraciones enzimaticas no es constante.

En dicho aumento influve:

1. La edad del paciente

2. La duracién de la enfermedad

S8 realizs , habitualmente, la determinecidn de las

siguientes enmzimas:

Creatinfosfoquinasa (CPK) s$rica: Estd aumentads an &l
G0OY de lpe enferme= gon D.M.F, (73).
Aldolass serica: Aumentada en un 20% de 108 Dacientes.
- Lactodehidrogenesa (LDH) sérica: Aumentads en un 10% de
los pacientes (s suele +realizar el estudio de
isoenzimas} (941).

Transaminesa glutdmico ovalacética (GOTY: Aumentzca en
un iS4 de los pacientes.

- La CK-MB (creatingquinasa-mioglobinalt Egtd aumentada al

igual que en a8l infarto agude de miocardic (40).

- La fosfstasa algalina, puaﬁu‘ snContl areE, asimismo,
aumentada. Fuede ‘determinarse de forma eislzda, o
tambign =&l igual que 1a CPK vy -1a LDH, ccn sus

respectives isocenzimas,
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La CFK séricea estd aumentada en un 75% de las mujeres

portadoras (73).

Se puede, por tantp, identificar 2 1as portadoras vy
detectar a 1los hifivs varones clinicamente no afectados con  la

D.M P, tipo DUCHENNE (SZ).

El aumento de las concentraciones de enzimas en suero, no

varia con el tritamiento corticosterpide (91).

Como test diagnéstico se utiliza el incremento de la CPK vy
la LDH, gue se encuentran wmlevadas no solamente &n los
pacientes con D.M.P., sino también en lss portadoras (£8), (75

y (73,

Aspectos electromiogréficos.— La electromiografia (EMBY, gue
detecta, aisla vy registra mediante técnicas adecuadas los
potanciales de wnidad motora (U.M.}) del odscula edXplorado,
valorando en condiciohes fisioldgicas los pardmetros duracidn,

amplitud ¥ polifasia de dichos potenciales (74).

Se establece asi un disgndstico diferencial con laes
desviaciones patolégicas, gue en e]l cast concreto de las

distrofias musculares, responden a un patrdn micpatico (17).

La exploracién de los pacientss con D.M,P, debes comprender
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2l  examen de diverscs misculos, realizando en cada uno de

ellos, come minime, el estudia siguiente:

i. Trazade EMG &) maximo esfuei-zo an tiempon real vy
registro continuo.

2. Dbtancién de al menos 20 potenciales de U.M., para
proceder a su analisic sistematice (18).

3. Evaluacién dea la cifra de potenciales polifisicos.

Los parametros electrofisgiolégicos mueztran uhn
caracteristico patron miopatice. En efecto, los potenciales de

U.M. se sncuentran:

a) Feducidos da amplitud, tras realizar =] paciente un
maximo esfuerzo,

b) Disminuidos an 84 duracion gue, 2upresada &n
miiis.qundul, @8 menor de un 20%, con relacidn a los
normales, corsiderando un determinade masculo en
funcidn de la wdad del enfermo (223,

€} Incrementados, con relacién a 1as cifras normales, los

potenciales polifasicos,

Aunque los potenciales de U. M. son de bajn voltaje, esta
miopatia - primaria, como Las demis, se caracteriza par la
afectacidn de e6lo algunas fibras de U.M., no influyendo el

proceso distréfico en &l numeroc o cantidad de U,M.
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Ee por ella que al realizar el enferno un maximo esfuerzo
muscular, gque relativamente es de mediana intensidad, no se
aprecia pardida de U.M., registréndose un trazado tipicamente
interferencial, aungue de amplitud disminuida (inferior a 1

mv) .,
Completa el patrdn miopatico de la D.M.FP. la presencia de

potenciales polifisicos, en numers superior al 12%, incidencia

considerada hasta dicho limite como fisicldgica (74).
Eventualments s& puede detmectar activicad esponténms como:

1. Potenciales hifdsicos de fibrilacion

2, Descargat parcxisticas de tipo pseudomintdnico

La velocidad de conduccidn motorz v sensitiva de nervios

periféricbhs ms sistemidticamente normal.

A la gupleracidn con multiglectrode, existe una reduccion
de la méxima amplitud y del territeric de l1a unidad motora,
Siempre entemdemos por "unidad motera". en 8l sentir de
SHERRINGTON, & 1a tptalided de fibras musculares gque son
ingrvadas par una determinade amotonewrona, situwada sn 2l asta

antericor fde 1z médula (78).

Tratamiento de la P.M.P.,~ Es tan heterogénec como ineticaz.

Fuede dividirse en tras apartados:

A. Farmacoldégico
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B, Rehabilitader

C. Ortopedico

A. Tratamiwnto farmacolégico.- Comprende:

a) Hormonotarapia

b) Adrenalina

c! Atropina

d} Vitamings {(E. a)fa-tocoferol, Vitamina B &}

g} Glicina, glicocola o gelatina (dosis de hasta 20

gy /dial

Lok  resuiisdos de estos  productos farmacoldégices,  &an
desde up punto de vista terspéutico, poce ssatisfacterios (29),
(B1) y (958).

En el Congresn Mundial  de Enfermedades Musculares
iMarsslle, 1982), el grupo de Montre=al, presentéd un praparado,
Prenylamime, un 1nt§qaniitu del calcio, que persiguas &) ceontrol

dm diche electralito;: eumentade en la D.H.P., de DUCHENNE (8%).

Drogas camo Alnpﬁrinol (THOHSUN, 1978y CASTRO GAGD, 1980)
y supardxido dismutasa (STERN .y RiNGEL. {982). se hanp utilizado

en ice altimos ados, con resultados inciertos (83) y (21,

En las distrofias musculares, tanto de animales como de

s8res humanos, ‘- A DA COnBtatado acdmulo de caleico an  mascules

(F3) y (54},
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Asi, s2 ha observado un incremente del umbral oe Ca

muscular en pacientes con D.M.P. de DUCHERNNE (10).

Incluso cuando 1a necrosig estaba ausente en los exdmenes
histopatoldégicos de lahoratorio previos, realizados en nifics
pramaturos vy en fetos de alto riesgo, han revelado la presencia

de aumento en el contenido de Ca muscular (11).

Recientemente se vienen ensayando otros antagonistas del
celcio come e} Diltiazem (Mzsdil, Dinilor}, obteniéndose
parciales remikiones, pero &l efecto de estos férmacos no  es
catagoricamente demostrativo de influiv benaficiosamente scobre

el curso de la D.M.FP. {12},

Otros medicamentos utilizados en la actualided son:
~ Tonoxime U.T.P.
- Ravigona
- Plenumil
- Trifaosfaneurina
- Zautan
- Iyloric
- Depakine
- Taurabetina
- Nacleo A.T.P, Fortimime
- Aapartato

-~ Extractos pancredticos desinsulinizados
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-Preparados lipotrépicas { Inbaitol, Colina,
Metionina }.

El numero y variedad de sstos proguctos terapéuticos,

viens a subrayar su escaso o nulo efecto.

Como resumen, tode e&ste arsenal farmacolégico obtiene
regultados mediocres y desalentadores, que se comprueban al

transcurrir de un tiempe, tras su ensayo clinico.

En general se admite que no existe tratamiento curativo,
ni terap@utica especifica para esta enfermsdad, cuya evolucidn

es lenta pero inexorablemente progresiva.

B. Tratamiento rehabilitador.- Estd indicado cuandc el paciente

no presenta deformidades ni

alteraciones articulares,

Ante el fracaso de todas las terapéuticas clinicas, parece
Que las dnicas posibilidades actuales de tratamiento de 1la

miopatia, residen en la terapédutica fisica (25).

Ee fundamenta, principalmente, en la instauracidn de l&

Kinesioterapia.

Este tratamiento estd encaminado a  mitigar las

perturbaciones respiratorias, funcionales y ortopédicas, que

acarrea la enfermedad.
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Ez una terapéutica mondtona y laboriosa. En todo caso debe

581 SUave.

Debe hacerse diariamente, necesitando ia total cooperacidn
del wenfermo, del entorno familiar y por supuesto, del equipo

terapédutico.

La Kinesioterapia debe adsptarse a la evolugicn de la

enfermedad,

Los fines de la ¥inesicterapia son:
1. Limitar la gravedad de la atrofia muscular
2. Ayudar y aumentar la funcisn raspiratoria
%, Mantener un méximo de posibilidades funcionales
4, Asagurar un confort fisico, psiguico y social del

enfermag

Es necesarioc un aumento de la vasodilatacién periférica
mediante:
a) Masajes circulatorics
b} Termoterapia a base de infrarrejos
c) Hidroterapia caliente
d) Eventualmente se& administrarén, en fase
temprana da la anfermadad, vasodi latadores

periféricos
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Se debe luchar contra las deformaciones y retracciones

musculares, con movilizaciones pasivas y activas.

£l tratamiento con caloer y la prevencicn de las

retraceiones, debe ser muey precoz,

El tafe celiente ( 37 a 408c ) y prolongade ( treinta
minutes minime J,  junto sl massje supve. persigue el  aumento
#2]l riego circulatorie 2n =1 muscule, cuya regulacion e=gti
elterads en los enfermos miopdticos, pues sl caudal capilar ro

E2  sdepta al trabajo muscular ni 2 1a ‘temperztura estsrior

(Zak.

Fara gvitar las retracciones mosculo-tendinosas 23
aconseizble:
Posturas en =iongacién
- Movilizacién diaria
- Féruviass de nache
~ Calzado artopegdice

- Movilizacidén pasiva

Lz movilizacion de las articulaciones se torne pEEiva con

el tiespe, de forme orograsiva,

En los enfermos encamados la movilizacidr sctiva seistida,

persigus un efects desgravatorio (243,
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Es conveniente prolongar la marcha el mayor tiempo
posible, wtilizacifn de aparatos y farulas diversas, ondas

cortas o wltracortas y tratamiento ortopédico.

C. Tratamiento ortopédico.~ En determinados cases, los
traumatdélipgos o cirvianps
ortopédicos someten a los nifos con D.M.P. a intervenciones

correctoras del pie squine bilateral.

Se practica, a diche efecte, tenotomia en 2 de ambos

tendenes de Aguiles.

Las resecciones oseas, las capsulotomias v las artrodesis,

completan el tratamimnto ortopédico.

Un minime de inmovilizacidn, en el post-operatoris

inmediato, es muy aconeejable,

Régimen de vida.- Se aconseja evitar periodos prolongados de

shRcamamiento.

Esta situacidn favorece la atrofia muscular y deea, faci-

litando la presencia de anquilopsi4 en las articulaciones.

La actividad +isica, awungue limitada, debe mantenerse

evitando llegar al cansancio muscular.

Adam#s, la excesiva posiracidn condiciona los procesos

ipnfecciosps respiratorios intetrcurrentes.
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Sg deben realizar ejercicins gue tiendan & ayudar vy

aumgntar ta funcicn respirvatoria.

fstos nifins ne deben realizar gafyerzos fisicos acusados,

G alimentacion debe ser normal y veriada,

Dehen absimnerse 4@ tomar berides alcondlices v gasEadas.



1. 2. BREVE HISTORIA DEL BIOFEEDBACK-EMG
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I. 2. BREVE HISTOR!A DEL BIOFEEDBACK-EMG

Concepto.~ Se entiende por " biofesdback " fretroalimentacisn o

retrotnformacicon), tode método utilizado para la
obtencien artificial de un canal externo de informacion
auditiva y visual, gue reemplace en el organismo la pérdida ce
una  funcién voluntaria controlada por el sistema nervicsg
central  (SNC}, o bién facilite una respuests bicldgica, cuyo
sontral y ejecucion no es posible, cuando depende dicha funcion
o8l sistema nervioso auténomo. Se persigue, como ¥inalidad

witima, ura terapia de conducta.

La terapia de conducta gurge de la aplicacidn al campn de
la clirica de los conocimizntos tedriceos gque provienen de la
tsoriz el aprendizaje., as{ como de la psicologia experimentsl

Y de la psico-fisinlogia,

La acquisicidn de una determinada conducta se debe a un
procesc de aprendizaie cue estd sujeto a un conjunto de layes,

que hin sido inferidas inicialmente del comportamiente animal

Yy posteriormente, del Rumana,

El conocimiento de las layves del aprentdizaje posibilita,
no $810 la treacidn Y el mantenimientp de huevas conductas lasg
cukles no existian en el repertorio del sujeto, gsino tambieén

1a weliminacidn o @xtincidn de conductasg inadaptativas, ya gue
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l&as leyes del aprendizaje explican tamto la conducts "normal"

como la conducta "“problema’.

S5e consideran conductas probiems o inadaptativas, aquellas
Que por Su cualidad, intensidad, adecuacidén o frecuencia de su
respuesta, no se correspanden con las caractaristicas del

estimulo que las provocs.

Egtas puaden =sé#r aprendidess mediante un control da
estimules f(condicionamiento clésico) o control instrumental

(condicionamiento operante),

En la altima década, Yy coon una basm inicial en
experimentacién animal, #e ha trabajado en el control de
regpugstas fisioldgicas mediante antrenamienta con

biofesdback.

Este entrenamiento consiste en der informacidn permanente
al sujeto, mediante una instrumentacidn adecuada, de
actividates propias de] sistema nervicso autdnomo, para  su
posterior cantrol por parte del sujeto.

En sUma, sa trata da pasar al control del SNC,
actividades propias del sistema nervioso autdnomo, mediante un
canal artificial de feedback.

El sujetc racibiria reforzamiento ( paradigma de
condicionamiento operantes ) cuando el ensayos haya s ido

correcto, cumpliendo asi el biofeedback una doble funcidént
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&) Informadora ( nivel cognitivo )

bl Reforzadora { nivel aotivacienal )

Tanto en el case a), como en el case b), el sujeto
requiere ser entrenado, para gque de la respuesta bioldgica
perdida o no consciente tenga informacion adecuada, adaptdndose

a 1los criterios del condigicnamiento operante.

Fijados unos determinados oabjetivos, la respuesta
bicldégica we slcanza o no, reforzsndose en caso  poasitive,

cuandy la respuesta me correcta v alcanza los niveles deseados.

S5e facilita, por tanto, &! enfermo objeto de tratamiento
una ayuda artificial opropiocceptiva, auditiva o visual
(conceptualmente necesaris), mediante aparataje disefado al
efecto, 1nstruvéndale con infarmacién dptima vy continua, gara
que Tecupere u .obtenga el :pntrnl de la resefada respussta

bigléqica perdida o no caonsciente.

Dentireo del cnn:eﬁto cibernétice, la wutilidad del
biofeedback wvispe detarminads cuands, © bien no ediste un

feedback internc. o éste ha sido alterado.

Bu aplicacidn a la clinica consiste #n proporcionar a un
determinade paciente ipformacién aderuada sobre una contreta
actividad fisiolégica que permanece altarada, por causa de un

pracesc pateldigicd, de .Forma gue aguel pueda controlarla v




35

modificarla en la direccidn dessada, de acuerdo con los

objetivos y metas que el clipico le establete.

l.os terminos de hiofeedback vy de adiestramiente
bisinformative, derivan de la tecnvlegia de sistemas de control
y de loe estudios binldgicos de servome@canismos, gQue hacen
posibla el funcionamiento fisicldgico humano ( SCHWARTZ, 1975
C 77 b

Implican el wse de una instrumentacion clinica aderuada
para detectar. amplificar y controlar reepumstas figiocldpgicas

internas, lsz cusles ne percibimos de un modo conscisnts.

Los monitores electrinicos praporcionan &l paciente &
resefada informacidén des la varizble hioldégica en tiempa vaal
mediante ggtimulos extarnes -~ visuales ¥ auditivos =,
nropRrcionales al nivel de ejecucién y de acusrdo con  las

criterics del aprendizaje.

La utiliracién del biofeedback como elemento terapdutico
requiere un fuidadeso programa multidireccional, en al que Se
han de controlar:

18 El tipo de feeadback dado al sujeto

78 El tipo de programa de reForztmientu.adEcuado

*g La naturaleza de lOo8 pasds parciales, que
tignden a consequir el control deseado de le

conducta
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42 Las etapas necesarias para conseguir una adecuada
generalizacién de la respuesta o ganancia
terapéutica, a la situacidén ambiental propia del

paciente.

La definicitn més operativa del proceso del biofesdback,
puede obtenerse de la descripcidn de las fases u operaciones

basicas que {ncluyen dicho proceso, Yy gque, en sBintesis son 1o%

siguisntes:

1. Deteccidn v transformacisn de la sefal

2. Amplifigacidn

3. Procesamiento y s=implificacién de la sefal
_4. Convarsidén a sefales visuales o auditivas
3. Facilitacidn dr la informacién al sujeto

{Fig, I, 2. 1,}
S ‘La’ terspia de biofeadback implica especialmente & tres
.. disciplinas;

) [ La ‘Hadi:ina, que describe los mecanismos
hofeastdticos de feadback internc del organismo, asi comp las
altaraciones binlégicas producidas’

por desajustess de egos mismos mecanismos.

Ll_Biaingtni&ria, Que proporciona los conceptos
" de iiifpm&n de ‘contral gque operan en  un

individue a nivel biolégiro.
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C. La Psicologia del Aprendizaje, con la aportacion
de los principios de tondicionamiente operante

aplicados a las respuestas biolédgicas.

Cuando se aplica esta terapdutica al aprendizaje o control
de respuestas np reguladas por el 8NC, o bién a la regulacidn
de respuestas volitivas del sistema muscular patplégicamente
alteradas, el procese de aprendizaje, inherente 2 la funcidn
fisioldgica perdida, facilita &l sujeto 1a informacidn o

fegdback necesario para sSu recuperacion.

Explicado an términos de teoria de sigtpmas, una
gisfuncion muscular se origina al producirse una  desconexitn
entre algunos sgubsistemas implicados en el mecani smo
homscostétice de feedback negativo, que regula el sistema

servomndtor.

a1 wverse afectado y gquedar interrumpido este  lazec de
contrel  interno, ta retrealimentacidn que debiz Ilegar & los
centros  supraaspinales a traves de las vias propicceptivas no
corresponde con la sedal emitida pgr él cerebro, no pudiendo,

por tante, establecerse un control adecuado del mavimiento.

Ello hace que la respussta motora profducida tampocc =€ ved
potenciada por contingencias de raforzamiento, ¥ 1as
posibilidades de una recuperacifn aparezcan cada vez con menow

probebilidedes.
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fon la terapia de biofeadback-EMG, basdndoncs er loe
principios oel condicionamiento operante, 88 proporcliona  al
paciente informacidn sobre la situacidn mustular de formas
inmeciata, proporcional y O acuerdt con 1PE principios del

modelado de la respuesta.

E1 biofeedback, e=n definitiva, coma mecanismb terapéutico
fumcipna como un  procest homeostaticeo similar  al  proceso
noARostALicD ratural, encargada de la regulecidén vy Bl
gguilihria conetante de las diferentes funciones Fisioldgicas
crezentes en todos 1os argsnismos autorregulados. come les del

rombre { Fig, 1, Z. 2.

En las sesiones de biofeedback-EMG, 1ow estimdlos audio-
visuaies prasentEges a) paciente en 2] monitor de  informacion
biol4gica. excitan las neuroras de la gorteza sensorial,
corteza motara., cerebela vy otros centros sunrasshinales,
formendo wun lazo de feedback externo entre esas{ dreps vy las
corressondrentes sferentes o motorag { o motoneuronas de  la
medula, “ibras nerviosas v musculpgs ), cerripdose de esta forma

®#l circuito cus quedé interrumpido por la lesidn ( BASMAJIAN

19763 WOLF, 1979 )} &), {923 { Fig. I, 2. 3 ).

Las sesiones de biofeedback-EM6 tiens=n Lomo meta

bropercioner  #l entrenamiento de la respuesta biolégics, en
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nuestro caso muscular, mediantz el aprendizeje y contrel de la
accidn neuromuscular dafada, suministrando al paciente
informacidon, en tiempo real y registroe continuo, de la sefial

plectromiografica obtenida (37).
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HITOS HISTORICOS

1.

2.

1957

19358

Finelli ' Buchthal sefalan que lag
miopatias primarias (digtrafia nusculay
progresiva, tipo DUCHENNE u otres Yy .
caracterizan, desde al punto de vista
electrofisiolégico, patr presentar un patrén
miopdtica definide por la alteracidén de los

siguientes parametros (&9)1

&) Fotenciales de U.M. de duracién
disminida

b) Incremento en la cifra de potenciales
polifasicos

cl Amplitud reducida, al médximo esfuerzo

Las investigaciones de Jom {amive, de
la Universidad de Chicago, que constataba en
individuos sometidos a suefio, conectados a un
electroencefaldgrafo, la presencia de ondas alfa.
Puda comprobar en 12 sujetos, abjato de
experimentc, aquellvs gue eran capaces, va [ 3]
gtado de vigilia de diferanciar cuands producian
ondas alfa y cuando no, asi como gue podian

entrar o salir a voluntad de dicho estado (44).



A

19

41

Neal Miller, de la Univer=idad Rockefaller, ini-

cia 1a utilizacién del biofesdback en investi-—
gacién basica, demostrands gQue las respusstas
viscerales podian sa+ objeto de aprendizai® vy
autocontrol, del mismo modo que las respuestas de

misculos esgueléticos.

Experimentanco can ratas observé gque eran
capaces dg aprander a incrementar les siguientes

respusstas fisioldgicas:

&) Ritmo cardiaco

b) Presién sanguinga

¢) Contracciones intsstinales

d) Respuestas vasomotoras periféricas
g) Flujo sanguinet tenal

F) Tasa de filtracion glemerular

Al comignzo de la década de 10% gesanta Basma-
jian inicia 8] estudio de 1as interrelaciones
gntre &8l potencial de unidades motoras (U, M.)

simples vy el condicionamiento operanta.

Mediants elactrodos de aguja insertados en la
naga muBcalar, entrena a sujetos en la tarea de
reclutar, progresivamente, U.M, simples ante la

pressncia de un fono auditive y una seRfal visusl,
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proporeional al potencial mioeletrico

detectado.

Despues de varips ensayos, los sujetts consiguen
establecer un control funcional de las UW.M. en

diferentes miescyulps,

Los resultados de estas investigaciones sobre
central veoluntario de U.M,, hsn abiertoc el campo
para la apilicacidn clinica del
biofeedback~EMG al contre! motar Funciasnal, en
paciantes afectados por  diferentes patologies
misculo-esgueléticas vy neurcligicas (Basmajian,

17635 Ince, 1980 ; Yetes, 19800 14, (44) v (94).

En el. aprendizaie voluntario de respuestas
fistplegicas, Tiller observé la capscidsd de JoB
apimales para dacrementar -3 nimero de
ceni‘;a'a:cjones intestinales vy para producir
cambiox vasamotareas, wmantenienda invarisbhle la

tesa cardiaca (&9),

En ratas entrenadas, Miller y Dworkin consigumn
que -sguellss puedan ejercer contro! volunterio
¢obre al grado de formacidén de orina an los

rifiores, independientemente de lsg cifras de
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presién sanguinea, ritmo cardiaco y temperatura

rectal (&1).

Basmajian sefala que e)] objetivo més adecuado
para restablecer funcicnalmente lag vias motoras
neurocnales, es el incremento de la frecuencia de
los potenciales neuronusculares, & potenciales de

U,M. latertes, detectables por medio de ENMG.

Este incremento en la potencis de los  impulses
nervimsps oroduce una sobreutilizacidn de las
fibras musculares, dendo camd resultado uns

hipertrofia de lazs mismas.

Elle trae consigo la formacidn de potenciales
4e U.M. '"egigantes", aue sparecen al extsndar
las reurpnas motoras los terminales de sus
ANORES, Pare  reinervar iag Fibras muscuiares
aHyscEnLEBS. quE quedaron daenervadas como

congecuencis de la lesidn.

Eetg reclutzmiento de .M. e el responsable
del incramento de la funcicn muecular gue  logra
gl paciente, coma resultsdo del aprendizaie
aper&nte, de la activacidn muscular con

biocfeedback-EMG.
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El paciente  progreea en la reactivacién
valuntaria oe los potenciales de U.M., bajo la

forma de incrementos graduales &0 su frecuencia,
amplitud y decremento progresivo de la durazien,

y una,mayor velocidad de regpuesta (B).

ey bismukes e2n &l programs de Investigacidn de
Neurociencia  del Instituto Tecnoldyico de
Magsachutts, realiza un andlisis de los nuevos
hallazqos que bcurren en 1a comunigacison

molecular entre neuraonhas.

Sefala gue un amplio namero de respuestas
electrofisioldgicas comple jas a los
neurntransrﬁisures, no pueden describirse en
términos de inhibicion o gucitacidn. Estas
respuestas 5:9!1 denominadas Moduladores, Los
estudios mur%nldgz‘cns revelan  que algunos
neurotransmisores . almacenados pueden sar
diwparados, sin contacts sinaptice, Tales
disparos, no sindpticos, suministran las bages
Rar&uUn protesd de comunicacidn vy difusicn de una
célula a WP i AR Distintos tipos de
mcrumlé:ulis pugden ser transportadas en  una
direccidn retrégrata y transindpticamente. Ademas

de la transmision eléctrica y e la transmisidén
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singptica, han aparecido en el biofeedback otros

tipos de sinapsis:

2) Medulacidn
b) Facilitacién heterceindptica

2) Inhikicidn oreeindptica

€n estos tres CABES [-1-12- implicada la
comunicaciin entre tres elementos. En cada casc
lag moléculas disparadas de un 2lemento, modulan
la eficacia de 1s sedsl entre los otros dos
elemeéntos, &lterando el nivel de los ionee de

Ca intraceluwlar.

En la Modulacidn acontece la attividad
postainaptica, En la Fecilitacion hetet-o-
singptica y &n le Inhibicidn preeinsptics, 1a
"Faoilitacien® ¥ lg “inrhibicien® de ia
transmisidn, se refiersn a cambics Qua acontecen
en la eficacia el disparo de low
newrctranamiseres, a nivel de los terminales

preeindpticos (47),

Irving Kupfermann, de la Divisidn de
Neurcbiolégia y Conducta de la Universided ds

Columoia, en su revisign de la accitn moduladora



416

de los meurotranspigores, sefala aue el atributo
mis coman de los efectos modulares sindpticos son
la larga duracidn de la accidn y la relacidn de
contingencia funcional debida 2l condicionamiento
operante, Este proceso de aprendizaje lo realiza
en la Aplysia. E) animal aprende a modificar
voluntariamente, mediante hiofFeedback positivo,
108 procesos de  fosfarilacidén axidativa 4
metilacidn de los nucledtidons. Aperecen nuevos
desarrallos extrasinapticos debido a una
gstimulacidn renetitiva, an la que el animal
rezibe un reforzamiento positiva, contingente a
cambios en el veltaie, an la respuesta de
contraccidn: esf.cz facilita la activacidn de
canales da Calcia, que tisnen amplias

repercusiones a nivel intracelular (S50).
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ESQUEMA BASICO DEL BIOFEEDBALCK

| ’ Organocs 1 Organos
1

Egtimuios [Tranemislon sS.M.C. Transmislbn ]
sansoriales efaciores t

Almacanamlente 'ou'rPuT

!
i [ §
i e o e o e am w mmm b wmm e e e —
[
Cispltay P Ampliflecador .
+ visual o b hildbd
auditive e sefidles

Fig. 1. 2. 3.- ESQUEMA EASICD DEL BIDFEEDPACK. Loe estimulos
sensoriales forman un lazo con estructuras del
S.N.C. ¥ los drganos efectores. Se rastablecan

ingtrumentalmente las vias funcionalesa.
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i. 3 OBJETIVOS
Analizaremos los tres cbistivos resefados .13 la

introduccién de esta trabajor

Primer objetive.— Para tratsr a un enferms varén de 14 afios de

edad, afectado de una D,M.F. 8o},
procederamns a la valeracidn del grado de impotencia funcional,
ausenci’ de marcha liberada, limitacidn de mopvilidad y pérdida
glgbal de fudrza, que precisard adiestramiento bipinfoarmative
de potenciales de U.M. {Fig. I. 2, 1}. QLonfeccionaremos un

triple protocolo:s

A. CLINICO
B. RIDOUIMICD
C. EMG

A. CLINICO, - Se establecerdn priagridades terapeuticas,
seleccionande entre los misculos clinicamente
més afectados por el procesoc miopatice, agquellos que muestren

un mayor grade de invelider o incapacidad fieica.

Las 1ntsrrelacinna§ gxistentss en el lazo hombreé-magquina,
estudiadas Bn Iés procesos gue acontecen desde 1a' &mutoneurmna
hasta el huso meuromuscular, se analizardn conslderando el
desorden meﬁromuscular ¥ utilizando el biofeedback-EMG de

sugerficie.



52

La valoracign del esfuerzo, gQuardard relacicn progresiva
con €l incremento en amplitud de la seRal electrofisiclégica,
duranta las sesiones de biofeedback-EMG y & lo large oel

periode de tratamiento (43).

£n este camp spran cbieto de tratamiento bilateral v

secuercialnente, entre otros, les siguientes grupos musculares:

Cusdriceps famorales
- Tibiales anteriares

~ Feroneos

Erectores de la columnae verisbral

La rezlizzcign del esfuerzo mdximo en cada grupo muscular

vendrd sefalizado gn ordenadas, en una escala de & a &0 pv.

En abscisas epareceran los periodos de tratamiento,

considerados de 15 en 15 dias.

El tratemisnte =e instaurari durante un peripde de &

mezes,

£n este pericds se realizarén sesiones de binfeedback-ENMG.
de 0 miputos de duracidn, cince veces por semana, uwtilizando
ury modelae £LIBORG J 3T-EMG, con splicacidn de elsctrodos  de

auperficie,
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B, BIDQUIMICD.- 5e determinaran niveles enzimAticos (79)1

- Lattodehidrogenasa (LBH)

- Fosfatasa alcalina

Dtras constantes bicldgicas serdn analiradas, con un

sistema TECHNICON SMAC- 24:

= Serum glucosa
- Calcio

- Fé¢eforo inoroénico

L. ENMB.- Los EMG previoe y posteriores a la&s sesiones de

biofeedback, se efgchtuardn con un equipo DISA IS0Q
Elektirronik, uwtilizando slectrodes concentricos de aguja, para
precisar y controlar el grado de petencia muscular, obtenida

con ] tratamiento.

£l examen alectrofisialdgico comprenderd la realizscidn de

2 0 3 regivtros EMG:

- Los dos primeros, Drevies & la instauracitn de téc—
nicas con bicfeadback-EMG, deberén mestrar n los
parametroe amplitud, duracidn y morfolagia de loe
potenciales de .M., un patrdn micopdtico

caracteristico (48).
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- En &l vregistro EMG realizado en la fase post-
bipfeedback 3] espera encontrar importantes
modificaciones en la a&amplitud, duracidn ¥

morfologia de los potenciales de U.M.

La attividad espontidnea, detectada en rephed
muscular, Bs de gran interés, pues aporta datos que contribuyen
al diagndstice electrofisiolépico del proceso miopatico vy a la

presencia de fanémenos degenerativos y regenperatives en la

D.M.P. (27),

Estudiaremps, con sspecial atencidén 2l parametro
frecuencia, registrando de forma continua y en tiempe real, la
actividad bipelectrica generada en los musculos explorades,

antes y despues de maximos esfuerzos, pars valorar su

persistencia.

Sagundo obietivo.— En 21 enfermg sometido a un largo

adiestramiento bio-informativo, con tég-
nicas oce biofeedhack-EME, a la persistencia de actividad
eléctrica, que pudiera registrarse en tiempo real durante
periodps supericres a 2 minutns} en situacidén de reposo
absoluto vy totsl relajacidn, tras 1a reslizacién de un maximo
esfuerzo, la denominaremos actividad espontdnsa en reposo post-

méximo ssfuerzo (RPME).
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Consideraremps la posibilidad de justificar su presentia,
estableciendo la base tedrica de un mecanismo " Feed-fordward®,
que tendria lugar a nivel de circuitos neuronales de médula

espinal, .

A dicho efectn, debemos tener en cuenta 1los elementos
estructurales que integran el reflejo miotdtice y la fisiologia

de este.

A la a motoneurona por via aferente a trevas de fibras de
gangliecs raquideos le 1llega informacidén procedente de los
husps neuwrsmusculares, la cual es elaborada, Yy ehvia su
regpuesta efectora por BU cilindroeje o =&x6n &l  misculo

ssgueléticn, cerrando Un eircuito feedbatk de asa corta.

Por ptreo lado las a motoneuronas reciben conexien o
Finras cortico sspinales y de las fibras y, eambas procadentes
de niveles superiores del sistema nervioss central  (S.M.C.),

que cpmportan uh circuito feedback, de asa larga.

Con el compeortamiento operante y &} sdiestramiente de los
potznciales de U.M. de los grunos susculares ti-atados con
eeEiones de biofeedback-EMG, se conseguiria 1ia | méxima

relajacidén y reposo muscular.

L&z 6rd§nes del 8.N.C. sobre 1&g a motoneuronas, quedarian
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blogueatas, vy anulado por tante 8l cirguito de fesdback de asa
larga.

[ ]
El contrel del reflejo mictético, de asa coris,

estaria goberhado por un sistema intramedular de asa

ultragortat el sistema micronsurona de RENSHAW.

Serfa, pues, probzble que la posible actividad persistente
de la o motoneurcna, oque pudiera evidenciarse por &) registroe
continuo de descargas eléctricas espontdneas muy persistentes
de potenciales de U.M,., estuviera en funcién de un mecanismo de
autocontrol, irtzrado por la g motoneurcna, su colateral
axdnica, la microneurona de RENSHAW v su prolengacidn axénica

sbbre la a motoneurcna.

El mecanismo en cuestidn cerraria un circuito de feedback

con otro de feedforward. de asa ultracerta, a nivel medular.

Este mecanisme constituird el 22 pbietiveo de sstudic del

presenta trabajo,

Tercer cbietive.- El intente de modelizacitn matemstica del

proceso de aprendizaje y del mecanismo
tarapdutice, constituye el tercer vy ﬁ1€imu ohiative de este
traba sy’

‘Esgiemsiticamente, la mecdnica de la terapdutica mediante

feedback es como sigue:
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ESTIMULO—REACCION FISIOLOGICA-MAGUINA-FEEDBACK-CONCIENCIA
y &1 circuite se cierra de la siguiente manera:

ESTIMULO-REACCION FISIOLOGICA-MAGUINA-FEEDBACK-REACCION AL
MEDID

Desde un punte de vista tedrico, interesa conocer la

funcién de tranefarencia de dicho circuite, M(s):

Yis)
Mig) = ——=---,
Ris)

donde Y{(s) es la reaccidn al medio producida por el estimulo

Ris}.

Sl denominemos G{(s) a la fungidén caracteristica del
sistema neuromuscular, v Hi(s) a los elementos de femdback, 1la

funcidén de transferencia se obtiene como:

El conocimiento da la funcidén Mis) nos permitiria
cuantificar la estabilidad de los tratamientos seguidos y, en
consetuencia, la investigacién que conduce a la obtencidén del

intarface mis eficaz entre méguina y paciente.
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lLas dificultades gpara disponer de tales Ffunciones son

ronsigerables en los sistemas bhiokdoicos.

Fara ser consciente de gllo basta analizar el modelo que
damos & contimuacion propuesto para e} potencial de membrana de

up awén gigante ramificado (Fig. 1. 3. 1} (3).

No ohstante lag dificultades mencionadas, B@ han
encontrado en animalee (por ejemplo, en gatos y langostas) la

funcidn de transferencia para ciertos grupos musculares.
Las funciones propuestas son de la forma:

H
Mis) = - -
2 2
g+l ,4m £ ) =+ (1,47 F )
i} it

dontda ¥ a8 una cierta sefal aferente.
1i
En @1 Control de Mecanismos EBiocldgicos (JDONES, W.R.), se

detallan ampliamente setas funtiones {(49).

Sin enbarge, todavia se estd lajos de establecer modelos
que puedan explicar, correcta y claramente, la dinamica del

sigtema nsuromotor,

A partir de funciones de Transferencia, como la resefada

lnteriarmehte, trataramog de establecer el mecanismo



59

" feedforward" sequidn durante el proceso de aprendizaje
(Objetive ssgundo:, mientras gque la modelizamidn matematica del
proceso de =sprendizaje se realizard en funcidn de las
respuestas electromiograficas, las cuales, comp se justificars
en el Capitulo IV, evolucionan de la misma forma en gue lo hace

el proceso de aprendizaje.



60
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Fig. I. 3. 1.- Modelo de potencial de membrana

de un axén gigante ramificado.
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13, 1 MATERIAL ¥ ELECTROMIDGRAFIA

Como alterrativa a Jla terapéutica convencional de la
D.M.F. (Farmacolagica, rehabilitadora Y oriopedical,
presentemos el mstudia evperimental de um caeo  de distrofia
muscular progresiva, tipb DUCHENNE, somstido a examsn clinicd v
electro-figiolégico, &1 cual es tratado pesteriormente con

tacnicss de biofeedback-EMG (39,

El estudia complets del caso resefade se resliza en un
BNFRrIMD  Vardn de 14 afos gue acucde a la copsuwlia afectade por
la witads miopatia primaria, en situacion de intenhsa lordesis,

nérdida olobal de Tuerza ¥ mercha no liberada (Fig. II. 1).
El zuamen completo comprends dos fases bien delimitadas:

1. FABE BASAL

LI. FASE DE TRATAMIENTO CLINICD. CON TECNICAS DE
PIOFEEDBACK-EMB

1. FASE BAGAL,~ El =znfarmo de D.M.P, es vzlorado previamente al

tratamiernto, cumpl imentando el siguisnie

protocolo:

A, Antecedentes
. Higtoria ciinica

L, Exzpleracién neuroldqgica
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D. Biopsia muscular, con estudio ¥ diagnéatico
histopatolégico
E. Examen bicguimice
F. Consejo genetico
5. Examen slectromiografica
H. Examen Psiceoldégico, con entrepamiento conductual vy
condicipnamienty operante

I. Diagndstico

Fig. II. 1,~ J.MiA.M. Enfermn da 14 afios con un

cuadra de D.M.P. y acusada invalidesz.
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de incorpor éci an
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Fig. I1. 3.- J,M AN Idem.
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Fig. I3, 4.~ J.M, A, M. Tdem.
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Fig, 11, 85.— J.M.A.M. Idem,
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Figy  IT, &.,~ J.M.A.M. Idem.
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Fig. 1I. 7.- J.M.A.M. Abduccidn bilateral de braros.
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Fig. Il. 8.~ J.M.A.M. Flexién de antgbrazo derecho.
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T11. 9.~ J.M.A.M. Extensicn de antebraze derecho.

Fig.
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Fig. Il. 10.- J.M/A.M. Idem de antebrazao izguierdo,
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Fig. II. 1i.- J.M.A.M. Abduccidén de muslo derecho.
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Fig. II, 12.- J.M.A.M. Escapulas alatias.
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A. Antecedentes.— Enfermo J.M.A.M., de 14 aRos de edad.
Naci¢ de embarazo y barto normales. Ne tiene

antecedentes familiares. de enfernedades neurolégicas.

B. Historia clinica.~ Desde los 2 afes sus padras la
apreciaron dificultsd pars levan-

tarse del suelo, salter. bajar ¥ subir agcalaras.
A parktir de la peosicitn erecta, las caidas soOn frecusntes.

Estas dificuliades wvan siendo progresives hasta la

actual idad.

Tanto e} desarrollo mental. comnc el intelectual del nifo

nan sido normales.
No tiene alteraciones en 21 lenguaie.
E1 control de esfinteres es normal.
No presenta sfectacidén cardiace.
Festo de aparatos. nada que resefar.,

C. Exploracidn neurclégica.—- Pares craneales normales,
- Fondo de ojo normal.
- Gensibilidades conservadas.
- preaesnta amiotrofias diseminsdas, en mismbros SUREI 10Qras.,

inferiores, musculatura de tronce y de los erectores  de
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c¢olumna.
Marcha de dnade, con bamboleo.
Frominencia abdominal.
Notable incremento de la lordosis lumbar fisiolégica.
Escépula alada hilateral.
Rotacidén externa de los pies, con equinismo bilateral en
los mismos.
Al sentarse en e! suelo, cuando tiene que incerporarse
apoya las manos sobre tohillos, piernas, rodillas vy
muslos (Gowers + + +},
Igualmente cuando tiene gue sentarse en una silla se ayuda
de los brazes an larga, ritual y estereotipada maniobra,
valiéndose de ambos brazeos (Figs. II. 2 a Il. &).
En la actualidad presenta marcha no liberada y acude a la
consulta en silla de ruedas.
Existe pérdida de fuerza en extremidades superioras para
pjecutar movimientos como:
a) Abduccidn de brazos { Fig. 11.7)
b} Flexidn de antebrazos ( Fig. 11.8)

) Extensidn de antebrazos ( Figs. I1.9 y 1O}

Muestra, ademés, marcada pérdida de fuerzas en ax-—
tremidades inferiores, con gran difigultad a la abdu-

crién, flexidn y extensidn de las mismas (Fig. II. 11)
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- Presenta respusstes plantares flexoras.

- feusa arrefleria peteotsndirosa generalizada.

- B le practicd en la primera infancia un EMG, ceon 1a
conclusion de patran miopatico.

- lpualmente, a la edad de 4 afics se le realizd biopsia
muscular, con el resultade de distrofia muscular
progresiva,

- FPresanta escapulas aladas bilaterales, aunque no son ady

evidentes (Fig. 1I. 12 ).

DP. Diopsia muscular.- Se realiza biopsia muscular a nivel
de gastrocnemio interno izquieraco, con
técnica de formol, parafina y color hamatoxilina~-essina, con &)

siguiente:

Informe: Microscopicamente el material, aue en algunos
campos ofrece campos ilegibles, esta integrado por fibras
musculares eetriadas, asiento de uh proceso degenerative ce
topografia diseminada, con anisorrabdofibrosis y agrupacianes

nusculares, =n rosario y yema.

Dichag alteraciones., a las gue Ss& suma un discretn
componente intersticial de caracter inflamatorio, ofrecen

car&cter primariamente miopdtico.

Diagnéstico histopatoldgicos Distrofia muscular progresiva.
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E. BIDGUIKICA, - £] examen anzlitico considers la determinacicn
des
a) lonograma
b) Enzimas
) Glugpsa

d) Creatinina

&) Tonograma.~ Las cifras obtenidas fusron tcmadas en los
iones:
. Lalcio
- Spdia
- Clors
- Fosfore inorainico

~ Potasio

B) Enzimas.— Se realize la determinacién de des enzimas
SEricas:
~ LDH

~ Fosfatasa alcalina

Debempe sefalar gue alicanzan una gran especificidad la

Aldoclasa y la Creatin fosfoquinssa ( CFE).

¢) DBlucemia.— Se realizd la determinacicn de glucosa en
sangre. Traiamos de descartar la eristencia

intercutrente de una diabetes Juvenil,
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a)

b
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Creatinina.- Se realizé determinacién de creatinina en

sangre.

Calgio: Calcemia en el limite de la normalidad ({(9°8

myg%l.

Sodio: Cifras en 8l limite bajo de la normalidad

(1356 mEQ/t ).

Cloro: Limite hajo de la normalidad ( 103 mEq/l ).

Fésforo inorgdnice: Cifras normales ( 5'3 maX ).

Potasio: Cifras en el limite bajo de la normalidad

{ 4’2 mEg /1 ).

LDH: Su determinacién revelé cifras elevadas (321
mlb/ml).

£l nivel de enzimas musculares en suero no disminuye
con el aumento de wdad, encontrindossa la LDH con
valores de hasta cinco veces superiores a las cifras

normales (&7},

Fusfatasa alcalina: Igualmente BUS cifras 1]

encontraban elevadas ( 201 mU/ml ).

Fueron normales las determinaciones de colesterol {154

mgil,
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Proteinas totales: &°& gri ;3 Albamina: 474 gri ;

Bilirrubinar 5 mg¥ vy Acido drico: 4°9 mg¥i.
La relacién Albimina 7/ Blobulina fus de 2'G
La osmolaridad fue de 288°2 mOs/kyg

La relacidn cde calecio, segun proteinas, fué de 10°4

mgn

¢} La glucemia se encontraba en el limite bajo de la

normzl idad (76 mg¥)

d) La creatining se encontraba disminuida (075 maX)

Todas estas determinaciones fueron realizadas con un
Autoanalizador SMAC ( TECHNICON INSTRUMENTS CORPODRATIDN /
TARRY TOWN, NY 10891 ).

F. Conseio genttico,~ {Madrs: MaL.M.T.O)
For el &rbnl familiar (Fig. II. 13),
sé& plienza aque la distrefiz muscuiar, =n =st=2 casao, sigue un

patrdn de bersncia sutasdmico recesivo.

La itrangmision com carécter recesivo, por un gen autpsdmico.

¢ da =n el 104 de los casos de D.M.F. tipa DUCHENNE (&4).

Los hijos no afectos tienemn

1.— Un 2% de probanilidades o ser sancs, &n cuve
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caso el riesgo de recurrencia de aparicién de la

enfermedad, para futuros hijos, es nulo,

2.- Un S0% de probabilidades de =er portadores de la

enfermedad, en cuyo caso pueden suceder dos eventos!

a) Que se casén con un partador de la misma
enfermedad; @n este case el riesgo de
aparicidan de la enfermedad en futuros hijos
‘es del 25%, un S50% de portadores y un ZBX

de sanas { Fig., I1. 14 ).

b} Que s& CAasen RN una persona sana; en este
caso tendrdan un riesgo del S50Z de tener
hijos portaderes y un S0% de tener hijos

sanos (Fig. II. 15).
Los hijos afectos si se casant

1.~ Cen otro afecto; el riesgo de aparicién de

1a enfermedad en futures hijas es del 100%.

2.- Con un portadory en cuyo caso tiene el riesgo de
aparicién de la enfarmedad en futuros hijes del S0V,

y un SO% de portadores (Fig. IT. 18,

3.- Con un sanpj @n cuyo caso la aparicién de portadores
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gerd de un 100%, pero no habrd aparicidn de afectps

(Fig. 11. 173,

En resumen, el enfermo presentado es un  sujeto varén
(3,M,A.M,}, de 14 afes, 52 hijo de una fratria &, de padres
consanguineos en tercer grado, que padece D.M.PF., tipo

DUCHENNE, con un tipo de herencia autosdmica recesiva.
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[ ® Distrofia Muscular Progresiva
Eﬁ Fallecidos '

Bmw L m em R eema s vk e v B m AR b e eyber A A A e e

F16.11. 13.- Arbol familiar, con patrsn de herencia
aytosémico recesivo.

La flecha indica el enfermo JoMaeA M,
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A A Aa

FIG. I1.t4.- Transmisidén hereditaria de dos portadores
de D.M.P, El 25/ de la destendencia son

enfermes. Otro 25% son sanes. E)l 50% restante

son portadores.
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FIG. II.15.— E! 50% de ls descendencia =on portadores v al

ctro S0 ssnoE.
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FIG., 1l. 16.- El1 50U de la descendsncia son enfermos v el

otre 50X portadores,
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FIG. i@, i7.~ El i00% de la descentencia con nortadores
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S. Examen electromiografFico.— Se realiza estudio EME de ambos

musculos biceps braguiasles, en condiciones de:

a) Reposo, para valorar la presencia da
actividad espontanea.

b} Esfusrzo leve, para la deteccién y registro
de potenciales de U.M.

€) Madime esfuerzo, para 1a obtencitn del
trazads gue determine amplitud y pérdida de

U. M.

Se sigue, en todo el examen, la metadologia utilizada en

el Instituto de Neurofisiologia de Copenhague {( BUCHTHAL, F. )
{(74).

@) Reposo.~ Se detectan potenciales sspontinecs de
denervacitn en 9 puntos: dos fibrilaciones

de 2 ms vy 2'3 ms de duracidn y tres ondas positivas

de 3ms; 39 ms y 4°2 ms de duracion,

respect ivamente ( Fig. II. 18 ).

Cuatie descarges psewdomiotdmicas ( pseudomadulsdas
en frecuencia  y modulsdas en amplitug ), de 077
Eeg.; 1’4 seg.y 1’5 seg. vy 2'2 seg., durante un

periodo da 11’4 seg. ( Filg. II,1%9a y 1%b ).
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Esfuerzo leve,— Se efectia deteccidén de potenciales

de V.M. en condiciones de esfuerzo
minimo mantenido, realizandose andlisis
sigtemdticos de los mismos (pardmetros de

morfologie v duracidn )i

- La incidencia de polifasia es del &%
- La duracifn media de los potenciales de .M.

25 de 6’8 ms de duracidn. (Fig. II. 20 ).

El promedio de duracién fisioldégica, considerando
la edad del paciente y =l grupo muscular explorado,

gs de 974 ms.

£1 promedio obtenido en el paciente es de &'8 ms

{(=27% del valor normal}.

Méximo .esfuerzo .— Loz registros obtenidog con la
realizacidn de maximoe esfuerzos, presentan
un patrén de tipe interferencial, de amplitud
variable entre 40 pV y 220 uVy en sintesis, amplitud
disminuida, sin pérdida de U.M. (Fig. II.Z2i}.

Fasa post—mndximo esfusrzo.- En condiciones de mdxima
relajacidn muscular, tras

haber realizade &1 sujeto maximos esfusrzos, S
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detectan Y registran 4 descargas paroxisticss

pseudonioténicas, con las siguientes

caracteristicas electrofiziolégicas:

1,

Siete salvas de B'Z seg, de duracidn. con
paroxkismos delimitados por  intervalos de
silencio eléctrico. ciuyas duraciones
respectivas son: 0°7 seg. ; 0'9 seg.; Q'2 seg.
0'4 seg. t O't emg. 3 1'% seg. y 04 seg. Se
aisla un potencial de U.M. de &8 KV de amplitud

y ¥ ms de duracien, ( Fig. 11.22).

Dnce salvas de 44 80, de duracion, cuyos
parexismes separados por sendos intarvalos de
silencio eléctrico, duran respectivamente : 2
0. i 1 s8g. § 5 seqg. ; 7’S £2Q. ; 2°5 sag.:
0't seg. 3 2 seg. § 272 £29. § B seg. | 4 seg.
¥ 4’2 seg. 9e aislan, en fase post-maximo
esfuerzo, dos potenciales de U.M, de 44 MV y 88
HY de amplitud v 2'% ma y 3°4 ns de duracidn,

respectivamente (Fig. II. 23 y 24),

Una salva pseudomioténica de 3’2 seq. de
duracidén, en fase post-maximo esfuerrzpo, Se
aisla un potencial de U.M. de 52 Ky de

amplitud v 2°5 ms de durascidén (Fig. 1I. 2%,
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4, Cuatrp salvas pseudomiotdnicas en fase post~
maximo esfuerzo durante 1072 =1=T con
paroxismos, separados por intervalps de
silencio eléctrico, que duran respectivamante:
2°2 s&g. 3 4 seg.; 972 seg. y 2’4 seg. (Fig.
11, 24, 27, 28 y 29). Se aislan dos potenciales
de U.M. de amplitudes y duraciones respectivas
siguientes: 208 pVy 32 ms y 22 yVWy 2'6 ms
(Fig. IX. 30).

En resumen, en el examen EMG se detectaren en  los

misculos explorades, afectados de D.M.P. en condiciones

de ralajacion muscular, post-méximo esfuarzol

1} Salvas o descargas pseudomioténicas, en nimero de
cuatri.

2} Aparicidn esponténea de estas salvas.

3) Comienzo y cese brusco o paroxistico,

4) Mpoduladas en amplitud, siendo esta muy reducida
{inferior a 1 mV ).

5) Pseudomoduladas en frecusncia, siendo esta muy alta,
4) Breve duracidn de las salvas, escasos segundos al
ser registradas en tiempo real, de forma continua.

7} L& duracidn total de las cuatro salvas fué inferior

a 2 minutes.

8} La actividad paroxistica pseudomioténica, btuvo upa
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duracién total de &%5,é6 seg, en el registro post-
maximb esfuerzo (considerando incluso los intervalos
de silencio eléctrico entre los potenciales de UM,

de cada salva, ¥ los registros intersalvas),

Examen psicoldgico, can entrenamiento conductual vy

condicionamiento operante.— Se realiza, antes de iniciar las

EM&,

Se

uhn

al

[=}]

-3

d}

=]

primeras seeiones de biofeedback-

anglisic conductual en el que debemos precisar {(57):

Recursms de fuerza fisica, con la gue parte el paciente
al iniciar ;1 tratamiento,

Ahamnegls, vya ireadlizada, & historia psicoldgica del
enfermo.

Molestias o limitaciones de funcitn o fuerza mustular
reflejadas por el paciente.

Aclaracidn o agp!icacidn de un mogdelo gue abargue los
problemas Fundamentaiag {marcha no liberada, escasa
potencia muscuelar globel, etc.).,

For daltimo. =e fijah una serie de ocbjistivos., cuva meta
es la consecucion de resolver los sntsdichis problemas.

como culminacidn del tratemiento implantado.

instruye al paciente en el fundamento racional del

bipfeedback—-EME, delimitando el tratamiento a seguir, con el

fin de que, comprendida la tarea a rsalizar, !a motivacién
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sea m&xima, considerando que a mayor informacién corresponde

un mayor autocontrol, sobre los sistemas wtilizados.

El avance terapdutico con biofesdhack-EMG es ass mas rapido

Yy eficaz,

- e e i i

.
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Sms

Fig. IX. iB.- J.M.A.M.  Potenclales espontdnens de
. " “denefvacitn. Fibrilacion en biceps bra-
quial deracho. Onda poeitiva en

biceps braguial izquierds.
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Fig:. II. i%a.- Descarga pseudomioténica.

Pseudomodul ada en frecuencia y modu-

lada an amplitud.
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Fig. II. 19b.,- Descarga pseudomiotdnica.

Idem.
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Fig. 11.20.- J.M.A.M. Potencial de U.M. de amplitud y

duracidn dismipuidas.
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Fig. II. p{.~ J.M.A.M. Masculo biceps braquial

derecho. . Esfuerzo mdximo, con mar-

cade descenso de la amplitud,
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Fig. Il. 22.- J.M.A.M. Salva peeudomioténica y poten-
cial de U.M, aislade, tras realizar es~

fuerzo muscular maximo.



88

i I,LI‘I!_IIIHI,HI. ) o fgssludug

y
i

' tirlrlullllltum_llm_w

AR
HEEIE i i

| §seg,

Fig., Il. 23.~ J.M.A.M. Salva pseudomioténica tras la

realizacién de méximo esfuerzo,.
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Fig, I1. 24.- g.M.A.M. Salva pseudomiotdnica,

Idem.
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Fig. II. 2%.- J.M.A.M. Salva pseudomioténica y po-
tencial de U.M, aislado, an fase
posterior a la realizacidn del esfuer-

0 méximo.
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Fig. 11,

26.~ J.M.A.M. Salva pseudomiotdnica. Desta-

ca du reducida amplitud y alta frecuen-

ctia,
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Fig. 1I. 28.- J.M.AM. Descarga pseudomiotdénica.

Dos potenciales de V.M. Registro ais-
ado, 7
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informacién en £l cast gue presantamps sSE encamina é:

Explicacitn clara vy detallada del tipo de marcha no
liberada. Limitacidn de Fuerza en todos 1os grupos
musculares vy presentacidn del signo de GOWERS, en su

caso comd en el de otros enfermos con D.M.P.

Argumentarlie y aclararle cdmo las antedichas
limitaciones pueden controlarlas audio-visualmente, cbpn
los dispositivose de biofeedback-EMS que elaberan las
respuestas paico-fisiologicas, quia entreanadas
directamant;. puede modificarias a nivel de

conocimiento propio.

Explicaf!e comp £S5, OQué &8s ¥ pera que sirve la funcidn
vel binfeedback-EMG, aplicads &4 la recuperacidn de =su

DML FL

B3 le da a conocer &) papel gQue desesmpefan los
instrumentos utilizados, en la terapsutica de &u

enfermedad.

Explitarle cudl es la finalidad del tratamientor a
travas de la wvisualizacidn vy audicién de los

rotenciales de U.M., apraender a contrplarlos.

Hacerle comprender que, como paciente, es el principal

protagonista d2 su propio tratamiento v, compo elemento
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active Fundamental, oue comprenda bien sy tarea, va

durante l1a primera sesisn de biofeedback-EMG.

72 De menera global y general, explicarle todo cuanto debe
realizar a lo largo de las sucegsivas sesiones, hasta

completar el tratamiento.

[, Diagndstico.— Los datos de la nistoria ¢linica, exploracidn
neurcldgica, biopeia muscular, exémenes EMB vy
lowg hallazgos analiticos son indicativos de distrofia
Mmuscul ar prnqresiva; tipo DUCHENNE, =i bien se trata de los
raros casos de transmisidn, con cardcter recesivo, por un gen
avtostmico, comp determina el estudio gengtico ( Figs. I11.135,
14, i5, 6 y 17 .
Fue¢ diagnosticado a los 4 afos mediante la realizacien de
biopsia muscular, examen electrofisioldgica vy explaracidn

neurolégica.

Tadas las exémanma realizados podrian resumirse en un

triple protocolo:

1. Clinizop, que valora la fuerzae de diversos grupos muscu—
lares, ®l signo de Gowers y #l tipo de marcha.

2, Analitico, con determinacién de iones (calgio, fésfare
inorganice ), glucasa y enzimas (LDH, fosfatasa

alcalina ).
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3. Electrofisioldgico, con obtencidn de parimetros EMG
caracteristicos de esta mippatia primaria, gue en

conjuntt integran el patrén miopético.

Debemos hacar diagnéstico diferaencial entre la
D.M.P. gque estudiamos y un tipo determinado de diabetes: las
amiotrofias proximales diab#ticas, que fueron descritas, por

vez primera en 1890 por L. BRUNS.

Tienen las caracteristicas siguiaentes (72): 1. Aparecen en
pacientes e edad avanzada; 2. No tienan relacién cen la forma
de diabetes; 5. No tienen relacidn con el tiempo de guracidn de
la diabetesy 4. Son asimetricas; 5. Su frecuancin 25 mAyOr en
los musculos de la zona pélvica, que en los del hombro; 6. Se
desarrollan rapidamente ; 7. Tienen tendencia a regresar ; B.
En los misculos amiptrdficos existent dolores, debilidad e
hipprreflexia, aungue no hay trastornns sensitivosy 9. E1 EMG

es de tipo neurdgenc.

fdemds de la elevacidn en las cifras de glucemia en ail
examen analitico, destaca una lesidn peculiar del miasculo vy
neuritis del nervio periférico (mds frecuente en &1 nervio

femaral), al realizar examen histopatoldgice (71).

En nuestro caso se trata de un enfermao adolescente. qua

presenta amiotrofias simétricas de cintursa escapular ¥
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pelviana, entre btros grupps muscul ares,

Destde ! punto de vista analitico no pudimos constatar
aumento de glucemia, en diversas determinacigones (CAPITULD 111,

2.

El exemen histapatoldgice evidencid un tipico proceso

degenerativo de tipo D.M.P. (CAPITULO II. 1),

Iguaimente los examenes EMG realizades na fueran
demostratives de polineuropatia diabdética, siendo su  patrén

miopdtico (CARITULO II. 1 v IIX. J}.

11, FASE DE TRATAMIENTD CLINICD.- Se instauran, una vesz
estudiaco el paciente, sesiones de bioFeedback-EMG, entrenando
secuencialmente los Qgrupos musculares afectados y realizando
cantroles, a efectos de seﬂguimiantm, en 4 grupos concretos:

2) Cuadriceps femoral derecho

b} Tibiz)l anterior derecho

c) FPeronec lateral largo derecho

d} Erectores de la columna vertebral




CAFITULD II
11, 2. TECNICAS NE BIOFEERBACK-EMG
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I1.2. TECNICAS DE BIOFEEDBACK-EMB
SEGUIMOS EL METODO clésice utilizado por BASMATIAN {(B}.

Se procede al entrenamiento, en cads grupo muscular
tratado. de hasta 5 U.M. diferentes, "drescargando” y "earganda’

dichas U.M. como una secuencia muscular.

En cada instante el sonido varia, cof la frecuencia

secuencial de dichas descargas.

Freviamente ha sido realizada una completa historia vy
anampesis psicoldgica del sujeto, con el fin de establecer
pautas y modelos de aprendizaje, sobre las baswes de modificar
ia ¢onducta del paciente, con técnicas de condicionamiento

operante, mediante motivaciones y reforzamientos positivos.

Se  adaptan los slectrodos de suparficie, an namero de 3

por cada grupo muscular, objeto de adiestramiento.

Se obtiwne, @n primer lugar, una linesa da baue, es decir
una linsa de criterio umbral, ceon la que me Fija una
calibracién en 1la escala de pV oo my de la pantalla cdel

osciloscopio, que sk adapta & lag respusstas fisicldgicas (43

La informacién se transmite al paciente, mediante un
principia de modificacidén de conducta, de forma continua v B0

tiempo real, aprendientdo aquel las respuestas
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electrofisioléoices emitidas, por doble sefal: auditiva vy

visual.

Estas sefiales EMG son proento diferenciadas por el pacien—
te, que distingue tono, intensidad, tisbre y duracidén de las

di ferentes U.M.

FPreviamente nedida y verificada la calibracidn, podemos
ocbtener una medida de las respuestas fisicldgicas -potenciales
dg U.M.-, al! haber predeterminado la linsa de base (Fig., II. 2.

1.

w1 AAAAMA

‘Fig. I1I. 2. 1. Calibracidon. Linea de base

Una ver entranada el paciente, sste pusde tonseguir alevar
o s=4lo las crestas altas de la calibracién, sino la linea

globalmente 8n su conjunto,

A aste principio se le denomina modulacidn de conducta

(Fig, “11.2,2¥, -
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Utilizamos 4 equipos de biofeedback-EMG de superficie,
un canal, marca CIBORG, tipo J33%, cuyes caracteristicas son:
- Seneihilidad 0’1 a 2.000 v

- Filtro de frecuencia de 100 a 1.000 Hz

I AN

Fig. Il. 2.2, Modulacidn de conducta

Se empleapn electrodos de superficie, tipeo BECKMAN,

clorure de plata — plata.
Son circulares, en forma de disco, adaptados sobre

superficie de la piel del masculp, objeto de tratamiento.

Ge facilita la cgonduccidn elactrica aplicando entrs

piel y el alectrodo una solueidn salina ( gel conductor).

A4 ip large del misculo se& adaptan 3 electrodos

de

[=1.}

la

IR

de

superficie; dos de ellos activos, cdtodo y dnodo tdeferente e
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indiferente’t un tercer electrodo o referencial medie que B8

coleca entre cétode y ahodo, completa al sistema.

£1 procedimiento de exploracién electronsurofisicldgica,
para efectuar el andlisis sistematico de potenciales de U.M.
consiste en un egquipo DISA-1500 ELEKTRONIK (EMG-ENG), de L}
tansles dotada de memoria, procesadaor de sedfales, estimulador,
programador oe estimules y unidad de registro. {(Fig. II. 3.

).

Con el sistema auditivo v visual incorporado proporciona
al paciente informacién continua, en tiempa real, y hace
posible precisar, contreolar vy cuantificar el grado de potencia

muscular,

Utilizamos, en dicha técnica, electrodos implantados en

masa muscular, para la deteccién de potenciales da U.M,

Son electrodos concéntricos de aguja, de plating, de tipo

bipolar,

La forma es microtubular; la cubisrtas o superficie del
®mismo g% el anodo o electrado indifarente; @1 Ffilamento interno

88 @l glectrodo deferente p citodo.

Existen diferentes tipog, en longitud y didmetrp, para

adaptarse al volumen del masculo a explorar.
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Habitualmente utilizamos €] tipo 13L ( Fig. I1.3.2.3).

Se colocan electrodos de tierra, de teflon en superficie y

plomo en su interior.

Sumergidos en solucidén salina en la zona interna, Qque
contacta con la piel, se aplican proximal y distalmenta a los

electrodos de aguia, insertados en masa muscular.

Comenzamos haciendo wna correcta calibrazidgn de los
eguipos da biofeedback-EMG en escalas de tiempo ( mm » ¥

amplitud ¢ pv ).

La sefal se procesa y aparece an una pantalla o "display",
gue es oida a su ver en un megdfono durante un pariodo da 1/10
seq.
El paciente va la sefal de un miscuolo (o da un grupo de
misculos) en una pantalla.
Se persiguen dos objetivos:
1. Individualizar la seRal visual y actsticamente,
cuando s@ alcanza un determinada umbral (Th).
2, pumentar la linea de base o, por el contrario,
disminuirla a voluntad poar el proplo individuo.
Ejemplo: para ver y percibir un sonido, cuya mefal
gea de 10 yV se percibe y se ayej de lo contrario

dicho sonido no sa oye y la sefal no =e va.
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Bonidos:
- Sg puede conectar un sanido o desconectarlo,
- Tomar  una sefal de sonida variable
"glick", cuyd incremento D mayor fracusncia

es proporcional a 1la actividad muscular,

desarrallada por el sujeto.

Equipo opcionals

) Utilizar un dispogitivo para la grabacidn de

la sefal.
by Obtener los promedios, poy tiempo
wtilizado, durante 1 a 10 seg.

¢} Intervalos de tiempo.

d) Informacién visual o auditiva impresa.

Todos los datos pueden ser procesados por ordenagor, sin

lenguaje de migquina.

La informacién puaede presentarse en una pantalla de 4 a3 B
canales de EMG (Es factible pasar la informacién a discos
magnéticos, para repetir la experiencia o someterla a andlisis

adicional).

Se pueds saber, por sjemplo, donde estaba situada 1a aguja
o el slectrodo que proporciond la sefal almarenada, mediante

microprocesadores! pantalla, aparato y tablere de mandos.
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IT. 3 METODON-OGIA

S instavura durante un periode de seis MeLes wn
tratamiento ctlinico, con técnicas de biofeedback-EME en un

paciernte de 14 afos de edad, afectade de D.M.P. tipo DUCHENNE.

En este periodo se realizan sesiones de biofeedback-EMG,

de media hora de duracién, cincd veces por semana.

Se utiliza un mpdelo GIBDRG J33-EMG, rcon aplicacidn de

electrodos de superficie, sobre los diversos grupos musculares.

El procedimiento congigte en Ffacilitar al sy jeto
informacidn sabre la actividad bioeléctrica muscular de forma
secuencial en los grupos musculares més afectados, cuya funcidn
valuntaria oqueremos potenciar, aportanda est{mulos visuales Yy

auditivos, de forma continua y en tiempo real.

~El ‘sujeto. adopta pomicidn anatémica adecuada, bien en

sedestacidn, bDien en declibito, dependiendo del grupd muscular

ubjnt.b de tratamiento (F.iq. I1., 3. 1),

La informacidn wvisual la oroparciona la amplitud de la

pantalla del osciloscooio.

Aumenta vy  dizminuae dicha amplitud, en funcidn del

cesfuerzo muscular: realizado.
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La informacién auditiva es suministrada por el propio
altavoz del sistema, vy estd igualmente regulada, Ppor el grado

de fusr=a muscular alcanzada por el sujeto,

Los EMB previos y posteriores a las Besibnes de
biofeedback se realizan con un equipe DIBA 1500~EMG ELEKTRONIK,
de 4 canales, con memoria , osciloscopio, altavoz y uwnidad de
registro, para la dateccién, aislamignto vy andlisia de los
potenciales de U.M. nbtenides &n los distintos misculos

explorados {( Fig. Il. 3. 2 ).

Se utilizan electrodos de superficie, va descritos,
en las sesiones de adiestramiento bipinformativo, de los grupos

musculares con biofeedback-EMG,

En las enploraciones electrofisiclégicas se utilizan
electrodos de aguja concéntricos, para la obtencidn de
potenciales de U.M. vy para precigar y controlar el grado de

potencia muscular obtenida con el tratamiento.

@ realizan controles, a efectos de seguimiento, en 4
grucos musculeras concretes:
&) Juadriceps femoral derecho
b) Tibia) anterior derecho
c) Feronen lateral largo deracho

~d) Erectores de ia columna vertebral
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Fig, 11, 3. 1,=- Inltrgmgntgciﬂn con biofeadhack-EMG.

Hetodologia,
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La totalidad de loz grupos muscularves resefiados, presentan
en la fase previa a la instauracitén del tratamients con
sgsiones de biofeedbhack-EMG, una potentia muscular expresada en

BV, por debajo da %0,

Be expressard la potencia museular &n  coordenadas, con

escala de & a &0 pv.

En abcigsas, =g consideraran las sesiongs de tratamiento.
simulténea y/o secuencial de los grupos musculares, por
periodos de 15 en 15 dias.

l.es potencias musculares gue se alcancen al final de la
faga de tratamisnto e, inclusp @) seguimiento post-~bio-

fesdback-EMG, en los respectivos grupos, sera expresado en ypv.

Al término del periodo de spis meses establecide, sé
realizard evaluacion de los resultedos cbtenidos, determinando
nuevemente los pardmetros de 1., 2. y 3. ressfesdos en la fase
prebiofeedback-EMG. nara contrastar le mejoria clinica,

analitica vy electrofisioldgica alcanzada.

En souellos enfermos que aporten estudio
anatomopatelégicn, @&l acudir por primera vez & }a congulta, =e
repetirs ia bippziz mumcular, con £l fin d2 verificar nomibles

modificaciones histoldgicas.

Se ronsidera la posibilidad de seguimiente e investigacidin
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de¢ la evblucidén clinice o #stos pacientes. mediante la
realizacién de ewdmsnes EMG d=2 control a largo plazo (uno y

tres asps).

FPar dltime, desde el punto de vista metodolégico se

realizé control EMG, sn un sujeta sano.

El individuo voluntarie, de edad similar al paciente con
D.M.P. westudiade {A.S.H.8., de 11 afosy, Fue sometide a

exploracidn glactrofisioldqica (Fig. I1.3.2):

a) Fara rcomplementar el conceptt de FReposo Fost-Maximo

Esfuerzo (RPME), tgue desarrollaremos a continuacion.

b} Para dar wvalider & uwna parte de la modelizacidon

«Fisicu-—matemati-:a, dque estableceremss nosteriacrmente.

‘En .el.examen EME realizado se registraron potenciales de
UM en masculo Tibial anterior derecho, procediéntdoze & su

anélisis sisteméticeo.

El resultado +eveld pardmetios normales. &n duracidn e

incidencia de polifasicos {(Fig. II. 3, 3).
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Fig. I1. 3. 2,- A.8.H.A. 11 a, Sujeto control, de adad
simfilar al afectado. Exploracifn EMG.

Tl b onmbonn

In'comezamas A -
|
1]
i

.
/i A ’
N I POV AR ~
i ™ NN f N LAY
; 0 Jor. v
|UUF' \
A . !
AL L
Sms "‘M’?'f—\}'v\\ w‘ fa'/ -
LA N oy
e i
:VV,J" - U
T i e A e T i s e TS
iia
B-1-90
Tibianl ant_doho. = -

am PR

T

. e , .
A P SCT TH R 1
;

,

Fig. Il. 3. 3.- Sujeto sano con potenciales de U.M.

dentro de limites fipiolbgicos.
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Fig. II.5.5.- Ausencia de actividad eigctrica, an fase

inmediata a la realizacidn de méximo

esfuarzt muscular.

Trag la prusba de esfuerzo méxime y al cesar este, no se
detectd ni registrd actividad eléctrica, inclusoe wutilizande

amplificaciones bajas (Fig. II. 3. 5.

El silencio eléctrico s pudo constatar a los escasos
segundos de obtenerse la relajacidn muscular del pie derecho,

en méxima dorsiflexidén forzada,



126

En =1 enfermo J.M.A.HM. gstugisdo se considera, sin
Embargo, habitual la presencia oe actividad elactrica
espontdnea durante varioe segunhdos &, impluso, algun minuto
después de la préctica de un mdximo esfuerzo, por la accidn
irritativa que dicha maniobra implica s=sobre el mascula

miop&atico (Fig. II. 22 a Il. 30},




CAPITULD III
RESULTADDS POST-BIOFERDBACK-EMG

ITI. 1, RESULTADOS CLINICOS
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A los 4 meses de instawrar tratamiento con técnicas de
biofesdback-EHE, 13 sfectuan ruevos evamenes de control
clinito, bioguimico y electrofisioldgico al paciente J.M AcH.,

con los siguientes resultados:
EIl. 1. RESULTADOS CLINICOS

Tras un periodo de & meses de tratamiento con tecnicas
clinicas no invasivas, realizadas con biofeedback-EMG de
superficie, se procede ouevamente a la valoracién de la
sintomatologfa de la D.M.P., en lo relativo a potencia

muscular, signho de GOWERS, lardosis v aarcha,

Se realizaron cinco sesiones semanales de adiestramiento

bioinformativo, de treinta minutos de duracién.

Se trataron en dichas sesiohes secuencialmente los grupes

muscuiares mis déhiles o incapacitedss, por sl siguiente ordens

18 Misculos especificos de evtrenidades inferiorss
2B Masculos erectores de columna

Masculos de extremidades superiores

En tptos =s5tos  grupos musculares existia une potencia
muscular  inferior a F0 pY, al realizar en la fass inicial al

tratamiento, una linea de base,
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Azi, a efectos de control y seguimisnto de la potencia
muscul ar, en fase previa y Oltima al adiestramiento
biginformativo, S8 considerarpn 4 grupes, cuyas potencias,

expresadas en KV, iniciales y finales fueront

POTENCIA POTENCIA

INICIAL {pW) FINAL (p\}

CURDRICEPS FEMORAL PERECHQ 80 240
TIEIAL ANTERIOR DERECHD 4 340
FERONED LATERAL LARGO DERECHO 25 190
ERECTORES DE LA COLUMNA VERTEERAL i0 210

Las sesiones de binfeadback-EMG, realizadas sobre estos
misculos se representan en abscisas, ronsiderando periodos de
15 en 15 dias entre los meses de Abril y Septiembre; las
potencias mMUSCUlares, expresadas en pV, se represantan en

ordenadas (Fig. IIT. 1. 1}.

Con relacién a la fase hasal pre-biofesdback-EMG debemos

resaltar, entre otras, las siguientes pruebas realizadas :

i La potencia muscular gque alcanza el paciente J.M.A.M.
se refleja también en el signo de GOWERS y en la
maniobra de incorporarse a una silla. Destaca en esta
maniobra, no sdélo el mayor grade de potencia mugcular

conseguida, sino también la rapidez de la respuesta a
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1] GUIDRICIPS FINCAIE 360 |

bt

2} TINIALIN ANTEAIDRN

I

3} FEMORLYS Lokt o o

4} ERECTOR IPINAZ

10 =

ABRIL SEPTIEMBRE

Fig. III.l. i.- Evolucién de la botencia muscular del
paciente J.M.A.M., durante el trata-
miento con bicofesdback-EMG.

{Explicacidn en el texto’.
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la indicacidn de realizar dicha accidn (Fig. IIL. 1.

2), (Fig, II1. 1. 3} y (Fig. 1IL.l. 4.

28 En posicién de decibito lateral derecho e izquierdo se
valora la capacidad de abduccidn de ambas extremidades
inferiores, apreciéndose la buena funcién de leos grupos

musculares glateos (Fig., 11I. 1. ).

[
]

La recuperacicn de la actitud erecta a pivel de columna
vertehral (Fig. 11, 1. &), donde ge aprecia la notable
remisidn de la intensa lordpsis lumbar, presente en la

fase previa al tratamiento {Fig. II. 1).

48 La marcha libarada, que efectia valiéndose por si
mismo, o bien con ayuda de un bastdn ingles (Fig. III.

1, 7).

Debe hacerse especial énFas%s en este aepecto de la
marcha, ya que 1a situacidén del paciente, cuando acwdia a
consulta & meses antes, era de ausencia total de marcha, an
silla de ruedas y precisando apoyo para realizar movimientes

deambulatories (Fig., II. 1).

En general, los grupos musculares del paciente, en toda su
anatomia, experimentan no un aumEnto de la masa global, pero si

un incremento de la funcidn.
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Fig. 111. 1, 2.~ J.M.A.M. Maniobra de incorporacisn

A uhaA silla.
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Fige III. §1.3.- J.M.A.M. Idem.
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Idem,

M.

A

ITI. 1. 4.- J.M

Fig.
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Fig. 111. 1. S.- J.M.A.M., Abduccidn de extremidades

inferiores.
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Actitud erecta an bipedestacidn,

oM,

M. A

I1I. 1. &,~ 7,

Fig.



136

Fig. III. {. 7.—- J.M.,A.M. Marcha liberada.
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Fig. 111, 1. 8,- Evaluacisgn funcional ge fuerza

nuscUlar en anbos brazog,
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Un ejemplo lo constituyen los miscules de extremidades
superigres en los que s logra una mayor utilidad vy fuerza

(Fig. III. . B),



CAPITULD III
I1I. 2. RESULTADDS ANALITICOS
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1I1. 2. RESULTADOB ANALITICOS

Se realizd nuwevo examen biogquimico al paciente J.M.AM. en

el periodo inmediatamente posterior al tratamiento con tecnicas

de biofepdback-EMG. Se considerd una fase de seguinientp de &

cemanas.

Se sbtuvieron., nuevamente, determiraciones analiticas en:

b)
[}

:H

Con los

2)

Ionogr ama

Enzimas

<3}

Cr

VWCDSS

eatinina

siguientes resultados:

Ionograma
L. Calcamia, ligeramente disminuida. con relacién
& la fase pre-bhiofeedback (8.7 mgi}
2. Sodio, no muestra modificaciones (136 mg¥)
3. €loro. sigue eh &1 limite bajo de la normalidad
C1o0 mEgrs1)
4. Fésforo inorgénico, ligero descense (4,9 mo%),
pero con cifras dentro de limites novmales
5. Fotasjo. sigue aportando cifras en el limite

bajo de la normalidad (4,0 mEq/l)
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b) Enzimas

1. LDH, descenst de las cifras elevadas presentes
en la fase pre-biofeedback-EMB; de 321 mU/ml,
descienden a 230 mU/am) {(Fig., III.2.1) v a 210

mU/ml, en la fase de seguimiento.

2. Fosfatasa alcalina, se elevan discretamente sus
cifras durante el tratamiento (de 201 m/ml a
221 mi/s/mlyy se maptiene elevada durante dicho
periodo hasta 270 mU/ml para descender en  la
fase posterior inmediata, en el seguimiento del
paciente, de Fforma significativa (50 mU/ml}

tFig. I11,2.2).

La creatinina desciende de 0,3 mgik en la fase pre-

biofeedback, a 0,2 mg¥i en la fase post-biofeedback-EMG.

Las cifres de colesterol (1&4 mg¥)y proteinas totales (6,6
gr4}y  albdmina {4,1 gri);  bilirrubipa (0,3 mgd) y dcido drico
(4,4 mg¥%}, no mostraron cambios significativos, respecto a la

faze previa al tratamiento,

Dieminuyen ligeramente les relaciones Albumina/Globulina

{1,6) y Calcio, segin prateinaﬁ (7,3 mg¥),

La osmolaridad no se modifica (288,4 nls/ Kg).
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my % U/t

(350

1804

P GLUCOSA LOH s

300

125 -

100~
-250

78

50 I T 200

LINEA DE BASE TRATAMIENTO SEGUIMIENTO
Fig. IIlI. 2. i.- [Descenso de LDH durante la fase de

tratamientn, que persizste en la fase
" de seguimiente durante seis semanas.
Ligero aumento de glucemia en la fase

de tratamientno.
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La glucemia, que se encontraba en la. fase previa al
tratamniento en el limite bajo de la normalidad 57& mgi), SE
eleva a cifras de hasta 102 mg¥X en la fase per—biofeadback—EMBG,
v #B ectabiliza en cifras normales en la fase post-biofeedback-

EMG (BY mg¥i) (Fig., III. 2. 1).
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mg % usti
15 = r-300
— O
menir FOSF INORG. FOSFAT, ALCAL, ===
16~ 200
54 =100
L]
\
LINEA DE BASE'  TRATAMIENTO | SEGUMIENTO

Fig. IIl, 2. 2.~ Elevacidén inicial y descenso acusadn de
Fosfatasa alcalina. Cambios ascilatorios

de Calcio vy Fésforo inprganica.



CARITULO III

111, 3. RESULTADOS ELECTROMIOGRAFICOS
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1153, REBUWLTAROE ELECTROMIOGRAFICOS

La evaluacidn electrofisiolégica realizads en misculo

tibial anterior derecho, despugs de seis meses de tratamiento

con teécnicas de biofeedback-EMG, revela:

R,

B,

Incrementa de amplitud al maximo esfuerza. Que

pasa de 220 pVY a 578 @V (Fig. I1l. Z.1).

Actividad espontdnea de tipo pseuvdomiotdnico, en
estado de reposo post~maximm esfuerzo (RPME), cen
la presencia de una descarga paroxistica uwnics,
de més de 40 minutos de duracidn. (Se entiende
por RPME el estado de reposp abscluto y  maxima
relajacidn muscular, tras haber realizado &1}
sujeto el méEximo esfuerzeo de gque es capari se@
entiende por otro lado en misculos entrenados
durante wvarios meses con técnicas conductualss vy
de condiciosnamiente opmrante ).

Se aislan cinco potenciales de U.M,, de variable
morfologia, alguno de ellog polifésicos, fuvya
duracién vy amplitud se enguentra notablemente
aumertada (Fig. 111. 3.2%.

Se aisla, ‘igualmente, un potencial de U.M.
"gigante" de 2'5 mV de amplitud y 20 ms de
duracien (Fig. 111, 3.3).
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Em Eituzcion de minimo esfuerze mantenido, &
detectan Y registran potencialegs de U, M.
aumentados de duracidn y amplitud, ﬁnn incremento
en la tifra e polifasicos, en relacicn al examen

EMG previo a1 tratamiento (Fig. IIl. 3.4).

Las caracteristicas de la actividad espontanea detectada v

registrada en condicipnes de RPME, son las siguipntes:

1.

Descarga espontanea pseudomodulada en amplitud ¥
frecusncia, de 14’5 =eg. de duracidn, €on salvas
acopladas de tres a cuatro potenciales de U.M.,
cuya amplitud es de 600 & BOO uV, con intervalos
entre si de 0’05 a 0°1 seg. Estdn separadas entre
i por intervalos de 0'3 a 0’4 seq.

Cada 9'5 seg. se registran des potenciales de
U.M. "gigantes", de 1’8 mV de anplitud.

La mencionads descaras va seguida, sin eslucidn
de contindidad, de otra similar. que cSe
detecta y registra durante 45 minutos.

La amplitud de los potanciales de U.M. detectades
varfa entre 600 pV y 178 mV (Fig. III. 3.5).

Los intervalos intersalvas oscitan entre W3 a T

seg. {(Fig. III. 3. 60,

Con intervalos de 'S5 a 4’5 s=eg, s regietiran
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salvas ecpont AMeas ¥ potenciales de L. M.y
pesutdomoduladas en  amplitud y frecuencia. Esta
gltima es alta o altisima, detectandose
potenciales cada 120, %0, =0, 30, 25, 10 y 5 m=.
{Fig. IIl. 3.7).

7. A los veinte minutos de RPME, con una baja

e

frecuencisa , cada 575 seg., pero con intervalos
irrggulares, s=® detectah potenciales de U.M.  de
800 pv  de amplitud, Apariecién muy  aislade U
vcasjonal de un potencial de U.M. ‘“gigante" v
poliFés;cm de 2°2 mV de amplitud {Fig. 111. J.B) vy
(Fig. IIT. 3.9}.

8. Al retirar 1los electrodos concéntricos cde aguia
pasada un perigdo de 45 aminutos de registro
continua, persiste la actividad egponténea de lasg
veferidss salvas de potencizles de W.M. que han
£idd detectadas y registradas durante el referids

pariodao. -

Se oprocaede al andlisis sistemitico de los potenciales de
.k, detectados vy registrados en condiciones de minimp esfumrzo
mantenido, previsamente a la realizacidn del méximo esfuer:o, ¥

de potenciales datectades y registrados en condiciones de RPME,

con el siguiente resultado:
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El nameroc de potentiales de U,M. obtenidos es de
21 (n =213,

La duracidn media de los pntenciales‘raseﬁadaa es
e 14°B ms, encontriandose elevada su duracion en
un 246%, peor encima de lo normal (N = (1°7).

{(Fig, TII.3J3.10Q).

la cifra de pelifidsicos se encontraba
incrementada sobre las cifras normales (1Z2%).
siende aguella de wn 23%, con presencia de un
polifdsico de puntss largas "gigante". {Fig. III.
F.11).

En la pregsente edMploracion, a los seis meses de
realizar sesiongs de biofeedback-EMG, en los
grupes musculares tratados, s detectan, en
condiciones de RPME, actividad espontédnea  en
forma de salves pseudomioténicas, cuyas
caracterigticas electrofisicligicas son:

12 Estédn provocadas o inducidas por & madime
esfuerzo, previaments realizsdo, al igual qus
constatébamoz en candiciones hkasales pre-
biofesdback-ENME. B

29 El reposa vy la relajacien de los  grupos
musculares entraﬁadns con laz sesiones de
biofeedback~EMG, no medifice la parsistencia

audio-visusal de las salvas © desCArgss
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psewdomiot 6nicas.

It Extea persistencia e prolonga durante tismpl
guperior a 4% minutos, registrindone este
increments de duracidn, respecto a la fape
pre-bicfeedback-EM, en situacion de RPHE.

{Fig. 11I.Z.12}.

44 La frecuencia de ias SBalves dismlinuye
considerablemente, siends pesible individua=
lizar los potenciales de U.M. poy 1N}
di Ferente morfologia, amplitud y duraciom, en
registres aislado, cormtimueo © ambpe
simulténeamente (registro especial) (Fig.Jil.

013,

Eg preciso analizar, a continuacign, lps tres sspectos mas
destacados de la-exploracidn ENMG post-biofesdback despuss de la
variada vy diversa.fencmeénologia electrofisioldgica, que se

detecta v regittra en la fase RPME,

- E} astudio detallado del Far&metro frecuencia, prassnte
on . las descarcas pReutdomiotanicas pareistentes,
prictt:_cment!' . cun_tinuai, detectadae #nh dicha fase de

— 51_ utib;acimisntn de una h;ootesis figsipldgica, Que

Jultiﬂnun el mecanlsmc fnt;mc.-, que a nivel medular, s8
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desarrolla en accidn fesdback-feedforward, entre viag
aferentes, neuronas intramedulares y vias eferentes,

que controlan el reflejo miotdtico.

Elaboracién del modslado matemdtico, de la resefada
hipétesis Fisioldgica, considerande ademds en dieho
modelado, futuros sistemas de aplicacién al tratamiente

de la D,M.,P., con técnicas de binfeedback-EMG.

En definitiva, la modelizacién matemdtica dgl proceso
de aprendizaje, tal como se menciond en el ohijetiva 38
de wste trabaljo, e realiza en funcién de las
respuestas electrofisieldgicas, las cuales evolucionan
de la misma forma en gue lo efectda dicho proceso da

aprendizaje.
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Fig. III. 3.i.-  J.M.A.M. Mouscuylo Tibial anterior dersche.

Registro coptinuo, 2} realizar ssfuerzo

maximo., Amplitud aumsntada.
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Fig. I11.3.2.- J.M.A.M. Registro aislado. Se individualizan 4
potenciales de U.M, y un poliﬂ;si:u."g'iga.nte“,' de pu'nt".“

largas, en estado de RPME,
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Fig.

poliF&sicn!

13 5 P C3e- J.MLAGM. Fotencial de .M.

@islado en estado de RPME,

"gigante” y
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Fig, 1I11.%.4.~ J.M,A.M. Registra aislado, ®n minime esfuer:zo,
Fotenciales de U.M. aumentados an amplitud, en

duracidén y nomare de polifésicos.
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ANATOMIA Y FISIOLOGIA DEL TOND MUSCULAR

Se admite, universalmente, aque &l refleio miptatico
responsable oel tono mustular, estd regide por dos circuitos

neurcnales sithados a nivel del asta anterior de la midula.

Uno el circuito gamma - y — integrado por las motoneuronas
sensomptoras y las fibras eferentes gl mismo nombre, Kuyo
afecto inhibidor o facilitader sohre los Nusos neuromuscularas,
depende exclusivamente de estimulos procedentes de estructuras
superiores del cerebrc, Yy otro el circuito de RENSHAW, cuyas
microneuronas o interneurpnas envian fibras eferentes a las
i motoneuronas del asta anterior de la médula, ejerciendo

sobre ellas un efecto inhibidor (5%).
Ambos circuitos perfeccionsn el reflejo miotatico.

El circuite y cuvas fibras eferentes tienen un digmetro
ge 3 a B py una velocidad de conduccién entre 25 y 35 m/seqQ.,
E-3 1 estimulado por numercsas influencias ¥ estructuras

supragspinales,

Spbre sus mpieneurconas se han obtenidp facilitaciones @

inhibicionas.

GRANIT y KRADA lo congiguigron petimulande 1a corteza

sensitivo-motora, el fasciculo piramidal, - £l cuerpe
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estriado, el ndcles rejo, 81 cerebelo, el hipotalame, la

amigdala y la formacidn reticular, Esta 0ltima ee,
fundamentalmente, responsable de la actividad
YespontAnes.

La estimulacidn elgctrica de dicha formacidn, segan el

lugar en oue se aplique, refusrza o disminuye la actividady,

La actividad y depende del grado de vigilancia y GRANIT
refigre gue es un indicador muy sensible de los estados de

alerta (41},

El sistema o bucle y s8 subdivide en fipras sferentes Y1

¥ Y 2.

Ambas sa dirigen a los husos neuromusculares, entrando en
contacto cen lés regiones contrActiles de los mismos. ¢ Fig.

IY, .41,

Mientrag gue las Fibras Y1 centactan con les husos  =h
saco ( fibrae y dindmicas), las fibrag Y2 lo hacen ton los

huscs ®#n cedena {fibres y =statices) ( Fig. IV. 1. 2},

Lag fibras eferentes yl y YZ de l&s neuronas Tusomoiorsas

ne tienen unién fegreEntaria con las fibras aferentes ia.

Otras estimulaciones centrales reflejas actian sobre la

actividad v 1 entre wstas Gltimaa, 1a satimulacien de la pisl v
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de los nervips cutdneos, nrovoca modiFficaciones e
facilitacion o inhibicidn., mds marcada gue las sferentes

musculares Ila, sobre dicha actividad,

Las terminaciones primarias de las vias aferentes de los

huscs muscularee, son de dos tipos:

a) Las fibras Ia. o0 anulo espirales que parten de las
fibras musculares receptoras intrahusales en cadena vy
erm bolsa. y gque tienen un didmetro de 10 a 20 p.

b} Las +ibras tipn II en “roseta", gue parten de lo=

receptores intrahussales en ‘“"cadena'.

Las fibras Ia v I transmiten impulsos, cuyas velocidades

repectivas son de 7% y 70 m/seg.
Lae Fibras Ia son dinamicas: las de tipe 11 estéticas.

Las Ffibras y cuando se estimulan directamente desde las
estructuras SupRIriores del carebra, activando las
correspanhdientas motoneLronas, hacen oue las fibras
intrahusales se contraigan, generando una tensidgn que di origen

a la despolarizacidn de las terminaciones primarias Ia y II.

Las +ibras y pueden ser bleoousadas por los estados de
alerta vy méxima concentracién walitiva,

El ecircuitp inhibidor esté representado, clésicamente par
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leg microneurcnas de RENSHAW. En efecto, la actividad o
procedente de las a motoneurormas, puede ser bloqueads por la
intervencidn de interneuronas segmehtarias inhibidoras del asta
anterior de la medula (microneuronas o interneurchas de

RENSHAW) (Fig, IV.1.3).

Estas microneuronas alimentadas por una colateral axénica
de la « motoneurona, a la cual devuelve su propip cilindroeje,
establecen circuitos de dinhibicién retroactiva {accion
" feadback'"), por hiperpolarizacion, cuyo efecte final es la

inhibicién postsindptica de 1a o motoneurona {59},

En resumen, desde los receptores situados a nivel del husa
heuromuscular, las vias aferentes transmiten impulsos a traves
de fibras gruesas sensitivas, de alta velocidad de conducecién
(tipes Ja y Tb), Cuyak neuronas se localizan a nivel de
ganglios raguideos. Los axones de aguellas hacen conexidén con
lzs amotoneuronas a nivel del asta anterior de la meédula (Fig,

IV, 1. 3.

El axen de las amotonsuropas mislinizado y de alta
velpcidad de cnnducaidn, Bnvia un impulso motor a las fibras
musculares setriadas. Previamente envia una colateral axdénica
primaria, tambisn miélinizada, y d& alta velocidad e

conduccidn, a las microneuronas s RENSHAW, =situadas en nocleos
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anteriores y mediales del asta anterior (Fig. IV, 1. 3}

Ppr G}timo, haremos referencia a un aspecto fundamental

del presente trabajo que opera en el eircuite a moteneurona =
microneurona de RENSHAW resefzdo: el de los mediadores auimicos

o naurotransmisores.

Los neurotransmisores gue actdan eh este circuito sont la
&cetilcoling, como intermediaric owimico en la unidn colateral
sxénica~micronsurona de RENESHAW (accaidn activadora Q

gxcitadara),

Dtros posibies neurgtransmisores con ageifdn excitadora. &

dicho nivel, son el glutamsto y aspartato,

Como mediadores qusimicos. con accidn inhibidora, actian
el acign gamma amino butirict (GARA) v la glicocola o glicina,
a2n la unidn de la microneurona de RENSHAW, con la o motonew-—

rona.

Aungue es muy poct lo gue hoy -1- sabe sobre
neurompduladores hay, en la actualidad. EXCEpGiohes a la teoria
da DALE, seguin la cual cada neurona en sus terminales libera un

s0lo tipo o neurctransmisor.

La misma terminal nervicsa podria geCcretar un transmisor
que actuaria como excitador o inhibidor vo. a la vez, otro gque
actuaria como modulador. Asi, @l transmisor excitador glutamato

produce una répica activaciaong al mizmo tiempo podria
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secretarse un neuropeptide comp modulador, que incrementaria el
numero de receptores del glutamate y as{ aumentaria la

sensihilidad de la misma sinapsis durante diss o semanas {42).

En resumen, puss, la concepcidn actuwal define como
circuwito inhibidor de la g motoneurona a la microneurona  de
REMGHAW, como resulfadn de la hiperpolarizacién de aguella, al

liberarse GABA an sg intercanexidn,
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DE RENSHAW
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.1, HIPOTESIS FISIOLOGICA CONCERNIENTE AL CIRCUITG DE
RENSHAW

Las fibras y pueden ser blogueadas por los estados de
alerta vy los de méxima concentracion velitiva (ECCLES, R.M.)
(34). Ambas situacliones se obtienen con el  entrenamiento
prolongade de grupos musculares, mediante técnicas de
modificecidn de conducta, con biofeedback-EME, El1 resultado

fimal, tras las sesiones, es ung
ESTADD DE REPOSD FOST-MAXIMO ESFUERIQ (RPME)

Hipoteticamente se consigue asi una ausencia de esti{mulos
reflejos periféritas { cutdneos y de nervios sensitives } y de

los centrales resefados (vias suprasspinales del cirguito y I

El bucle w y las vias aferentez Ta,que comportan el
reflejo miotédtico, mantienen el tono muscular de 1Ios grupos
musculares explorados, en el estado de RPME vy méxima
relajatidn, obtenidos con las técnicas de DIDFEEDBACK-EMG
utilizadas durante largos periodos de ensayo clinico (PALOMEROC,

A, Y COLS,) (&5).

€l ensayo gue se prolonga & lo largs de varios meses iceis
en @) caso de la D.M.P. presentade ), tendri{a repercusis&n
directa sgbre las micronedronas de FENGHAW, obtenisndose oon

£llo incremertos notables de la amplitud v de la duracidn  de
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los potenciales de U, M., correspondientes a las o motoneuwronas,
pesiblemente por sobreutilizacién de este circuito ultracorto,

en los grupos musculares afectados.

ta fibra muscular estrisda, slteraca por el proceso
miopatico, que recibe ectos impulsos, selecciona la  via
aferente maz répica (fibras Ia), la cual envia impulsos

inhibidores, hasta la microneurera de RENSHAW Fig. IV. 1,3

{cireuito "feedback”).

La microneurona de RENSHAW, que habitualmente se comporta
como  neurona inhihidora sabre la a motonsurona, invierte su

funcién, estimulande aguella con impulses excitadores.

El impulsp excitador mantenido sobre lss & motonsuronas,
per  influjo de las micronsurcnas de RENSHAW, condiciona la
persistencia de la actividad bioelectrica EMG en el musculo
estriado, generando la aparicidn de potenciales de U.M.

aumentados en duracidn vy amplitud, antes resefados.

Son potenciales de UM, "gigantes”, detectados en estado
Ge RPME, quz incrementzn la potencis y la funridn muscular, peor
ta posible aparicisn de ura nueva funcitn en el circuito:

{circuito " Fedforward"), (Fig. IV, 1.4.) (87).

En este nueva situacicn, &l tono muscular estaria

controlado por ls actividad que resulta d= la cgreacidn d=2 un
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nuevo circuito. een capacidad de restvnancia.

Esta actividad rezonante explicaria la persistente
deteccibén de sefales bioeléctricas, en las que destacan las
nodificaciones en amplitud, duracién vy frecuencia de los

potenciales de U.M. registrados en estado de RPME (37},

Atribuimos la presencia de esta fenomenologia
pioeléctrica, no descrita en pacientes con D.MP., a un
comportamignto muy especifico de los circuitos de nivel
medular, can actividad resonante inhibitoria-excitatoria de las
microneuronas de RENSHAW, sobre lag ¢ motoneurbnas { accidn
feedback—feedforward *, del circuito de RENSHAW) (Fig. IV. 3. 3

y IV, 1. 4).

ndemds de los pacientes con D.M.P. na, tratados. €n
individuos sanos de edad similar sometidos a pruebas de RPHE,
la actividad resonante del circuito de RENSHAW- o motoneurona,
es inexistentes, En efecto, 1a actividad eléctrica asponténea
cede a los escascs segundas de finalizar el mizimo esfuerzo, gi
pian en los pacientes con D.M.P. no tratados con bio-feedback-
EMG puede prolongarse algunos seéundus més, como ya resefiamos
en el CAPITULO II, debido a la propia accidn irritativa o

prcitadora del méximo esfuerzo.

La ausencia de mediadores quimicos -neurotransmi sores

especificog~, COmMO YEremos més acdelante & nivel medular, seria
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la causa tanto del silencio eléctrico como de la falta de

actividad resonante del circuito resefado.

El nmecanismo por el gque se consigue el control sobre una
determinada funcidén fisiclégica, por medio de un  aprendizaje

bioinformativo-biofesmdback~, es un tema bastante desconocido,

En el presente trabajo, y mediante los resultados
obtenidos previamente mencionados en el CAFITULO IT1 en el
tratamiento con biofeedback-EMG de una miopatia relevante |
distrofia muscular progresiva, tipo DUCHENNE ). se formula una
hipotesis para la interpretacidnn del mecanismo feedforward

§e8quidn, para recuperar la actividad muscular.

Como es bien sabido, en las caracteristicas da los
potenciales de U.M. =g distinguen los parametros de duracidn,

forma, amplitud ¥ frecuencia,

Esta ultima {nimero de veces que se repite 21 mismo
potencial en la unidad de tiempo} es el parémetro al que nas

¥Yamos a referir en la oresente modelizacidn,

Focos autores tiene en cuenta la frecuencia en registros

de rutina,
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Circuito de RENSHAW rasonante. Fase de
tratamiento pnst-binfcndblck—EHG.

El1 circuite de RENSHAW parece comportarse
come un analizader de sgfales, dal tonc
muscular, a nivel medular. My Rs Iay iby
ey a'y HNs (+} ¥ (=) Idem que BN 1a Fiqg.
V.1, 3.

(+/=1= Eonducta resonante! Macanismo

fuedforvard.
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Ello es debido, por un lade, & la posibilidad de encontrar

digtintas U.M. superpuestas en el espacin.

Asi es posiple cometer el error de tomar por un potencial

tunico dos o mis potenciales, correspondientes a diferentes

unidades (1&),

For otra parte, sl increments de la frecuencia con la
gradacién de la contraccidn (Fumacidn temporal) se considetra
4N mecanismo de segundo orden, siendo e] orimer mecanismo de
respuesta muscular el aumsntp del ntmere de U.M. activadas

(Bumacion espacial).

En primer lugar, se dehe destacar gque cuando el numerc de
U.M. ha descendidp por debajo de limites consi derables (20~
0% dea la masa muscular habitual), el efecto He  sumacidn

temporal se hace Bvidents,

I85%0 oquisre GECir gue en estadng patcldgices y Rrogresivos
nBurppatiag Y miopatiag ) s{ es importante 1a consideracion

de 1a frecuencia,

o Fretendempog resumip agui  toda la literatura
soncerniante g} reclutamiento de U.Me,  por 1e que tan solo sa
AN ionan las Eituaciones Correppndientes & la utilizacién de

los antedichos resultados,

La intaroretacién, @n téraminos ge Sumation temporal, de



179

algunos de los resultados obtenidos en el tratamiento, mediante
biofeedback-EMG de la D.M.F. del paciente J.MA.M., confirma

1a nip6tesis de BASMAJIAN (7), segin  la cwal &1 con-
dicionamiento de U.M. ec debido m&e & la inhibicién selectivs
ds la actividad muscular ipnecesaria, que a la activacidn de

U.M. adicionales.

Dichos resultados son, en consecuencia, idéneos para la

modelizacidén que se pretends formular.

Coma =8 justificarid mds adelante, Ia exploracidn gue se
elige en el paciente anteriorments citade es la ¢que co-

rresponde al reposo post-méximo esfuerzo (RPME).

for situacidn de RPME entendemos aguella en la que el
misculo no realiza ningdn esfuerzo {despuds de haber realizado

el maximo de que es Gapaz} y su longitud no varia.

A su vez, el sujeto se encuentra mrotivado vy enkrenado me-
" diante condicionamiento psicolégico-operante para cbtener el

repost absolute y le relajacign total.

Ademas de los razohamientos anteriores, =i sa tiene &n
cugnta gue el resultado electromiogréfico refleia &l grade de
activacion de las UM, vy se admite gque tal activacidén estd
directamente relacionade ton las sefales aferentes gue emanan

de lpe MusOS MUSCUlaras, entonces la importancia de la
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frecuencia resulta reforzads,

En efecto, las funciones de transferencia para el
comportamienty dinamice de 1os husos musculsres, tal y como
poren de manifiesto DORSELIND y rolsboradores (16), =on de la
formas

2 2

MiE) =mes( (5+n £ ) <+ (n £ ) I, M)
ij 13

donde f se refiere a la componente Ja de la frecuencia
i}
aferente,

En el caso apalizado en (15) resulta m= 1 y n = .4

Dicha frecuencia, £ , se incrementa al incrementar la
frecuenciz eferente, ¥ iin las fibras Y }.
) 9
Tampién, depsnde de la lonpgitud del masculo, X, =egdn una
relacidn logaritmica expresada por MATTHEWS {(53), vy del estado
de  contraccidn de las fibras extrafusales, F {fuerza

desarrallada por el masculp), de forma que una contraccién dm

lag fibras musculares resulta en una disminucidn de

»

ij

En resumen:

£ =G {f

_ . X P, 2]
ij Q

0 bien, descomponiendo la hipersuperficie G.
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Mis) = ms/( (s+n¥Fijf + (nFij)

Fij = G( fg. X, F )

)

F=0y X=cte =>aFi1j = Kg % afg

Fig., Iv. 1. 5.~ Funcién de transferencisa para los
husus neuromuscul ares. Las
sefales aferentss dependen del
exfuarzn, F, de la longitud d=l
masculo, K as{ como de la
frecuencia efarentsa,

RPME implica que X = Cte. ¥ F = 0.
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£ =6 (X, F), | 2a|

£ o=6 (F, f) [20]

ton lo Que se tiene aislado 1 comportamiento propip del PURD,

2l considerar anulado 8l acoplamients huso-mdscula,

Para un situacisn de RPME;, que es la que se toma &n
consideracién de los resultados electromiogrdfices resefados en
111. "%, =& tiene F =0y X = cte., con lo gue | 2a] queda

reducida a constante y de [2b{ se tiene gue:

F =K . F (1]
ij 9 g
donde ¥, coeficisnte positivep, representa la manifestacion
3 : .
de lag Tibras intrafusales, par la sxcitscisn de las fibras
gamma,

Al mismo reszultade qus expresa |3] =2 pusde liegar

tapbién derivange en |2 | con 1o que se tiens:

Y] B 3G
Af T AF e A% +=— AF, l4]
i3 g 3 5F
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€n donde al introducir las condiciones RPME, F =0 Y X = cte.,
se llega a [3f, siendo i = aG/ 3f .
g ]

8in embargo, en la situacién de RPME, al sujeto se le pide

relajacidén. Este obedece, de 1o cual hay constancia en Bl

registro, por lo que no ge puede suponer que exista activacidn,

2 través de las fibras gamma, ordenada por los altos niveles

del sistema nervioso central.

En consecuencia, parece poder deducirse la participacidn
de un circuito & nivel medular, o tal wvez a otro nhivel
subcortical, con fuerte intervencidn de la componente aferente
I f# los husos newromusculares y de& otros componentes

aferentes de alto umbral.

Las sefales gferentes cque emanan de las a motoneuronas,
fuo y dependen de las sefiales aferentes que llegan a dichas
motoneuronas, dekde los husos misculares y desde los nc;ptnres
tendinosos de Golpi. a3i como de 1a actividad ordenada desde la
S# capa del S,N.C. v del control ejarcido por el circuito de
RENSHAW

fa = H (F . f . f )a
aferentes g.0,C. (5R) RY.

A L VeI, las sefales afersntes desde los - husos
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muscuwlares, f ¥ f , y desde los receptores.de Golgi, £ .
Ia Il Ib

cemo yva se ha indicado depende del esfuerzo que se realiza, F,

Yy la lormgitud del mdeculo, ¥, asi como de la frecuencia

eferente gamma, + .
9

En Bl reposo post-maximo esfuerzo, ademds de X= cte y F=0,

dado gl estado de relajacidn que alcanza el sujeto, se debe

suponer nula tanto la actividad por la via gamma, como por la

via de la 52 capa de la corteza motora del sistema nervioso

central.

En consecuencia, en dicha situacién la actividad de Jla

¢ motonsurcna debe estar originada sdle por el circuito de

RENSBHAW, es decir;

Siguiendo los resultados resgfados en gl CAPITULD III :

dfa =K . pf, I 5]
R R

donde K debe poder ser positive o negativo, vy su valor
R

depende  de las sefales previas que alcanzaron & lag moto-

neurona.
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Fx = H (Faferente, Fsnc (59%), FRr)
Reposo Post- Mdximo Esfuerzo:

A Faferente — 0

A Fsnc (B59)—=0
A Fax = KR * AFR

Fig. IV. §. &= RPHE. Estimado por el sstado de relajacidén
que el smujete alcanza. Implica,
igualmente, ausancia tanto de actividad
gamma, como de actividad voluntaria de la

S3 capa de la corteza motora del SNC.
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En efecto, es evidente el valor negativo de K Ran el papel
asignado al circuito de RENGHAW come controlador por inhibicidn

da la actividad a .

S$in embargo, la actividad electromipgrafica registrada
durante 45 minutos en el repbso post-méaximp esfuer=zo de los
resultados aludidos, segan la ecuacidn |5 [ , tdebs ser causada

por sefales remanentes desde el circuito de RENSHAW.

En esta hipétesis de funcionamiento activador del circuite
de RENSHAW, K es positivo.
R .
Méis correcto. pugs, seria escribir [ S| sn la forma
Ao =K (I}. &fF (1) + K (A). &F (A), &
R R : R R
donde K (I) representa a la inhibicién y K (A) a la activacidn
por pnrt: dal circuito de RENSHAW. :
Ademds, escribiendn la hipstesis expresada en |&] en otrras
palabras, el circuito de RENSHAW parece comportarse como  un

analizador de sedales del tono muscular a nivel medalar.

En este sentidp, cﬁandn la actividad &« no estad provocada
Por las componentes de alto wmbral, f y f , coan ez de
Suponer que suceds antes de que el sujetclllse his.a sometida al
tratamiento con técnicas de biofeedback-EMGE, se tiene

KR tA) . AFR R} + D § entonces la baja actividad @ Ccesa
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imediatamente o0 poce después del maximo esfuerzo, como =@
mbstraba en la actividad EMB tras el mdximo aesfuerzo en el

CAPITULO 11.

Sin embargo, cuanda ya el suieto puede raalizar gran
esfuerzo, después del tratamiento mediante biofesdback-EMG,y
por tanto activar las componentes F y f , parecs evidente
que las sefales eferartes fu parmi::n alI:ircuitm de RENSHAW
adquirir un estadp resonente entre el funcionamiento activador

y el inhibidor,

Este comportamiento resonante permite justificar gue la

accidon activadora en el post-méximo esfuerze, K (A}, AF (A},
R &

sea de tan larga duracidén comp la que expresambs #n  NUEstros

resultados del CAPITULD III,
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Afx
AFc

KR - AFR

Kr (I) - AFR (I) + Kr {A) - AFR fA)

KR (I} — Negativo
accion inhibidoro

KR (A} —= Positivo
accion activadora

Fig, 1IV.:t.7.,- La actividad de la amotoneurona solamante puede

estar genesrada por 2! circwito de RENSHAW. Este

circuito sdouiere un &stedo de resorancia, entre

ls conducta activadora e inhibigera.

K (1) representa inihibicidn v ¥ (A) activazicn.
R



CAPITULD IV
IV.2. ASPECTOS BIORUIMICOS DE LA

HIPOTESIS FISIOLOGICA
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I¥. 2. ASPECTOS BIDGUIMICOS DE LA HIPOTESIS FISIOLOGICA

El comportamiento de la Fosfatasa alcalina como marcador
de membrana, asi como la Funcidn de esta enzima en la
regulacién del paso de iones, como el talcio, a travées de la

resefada membrana celular, estd suficientemente establecido.

Lze modificaciones importantes que sxperimentan las «ifras
de Fosfatasa alcalina desde la fase basal o pre-biofeedback-
EMG, hasta las fases de tratamiento y de seguimiento (fases per
y post-hiofeedback-EMG), siguen un cierto paralelismo con los
gescensos y elevacicnes de la calcemia. Son, fundamentalmeante,
proporcionales las cifras de Fosfatasa alcalina y de calcio en
sangre, desde la fase intermedia de tratamiento hasta la
correspondiente e seguimiento, con las técnicas de

adiestramiento bicinformativo (Fig. II1. 2.2).

Estos cambios bioquimicos, deben indudablemente tener una
influencia manifiesta en las modificaciones electrofisioldgicas

aue se detectan en la D,M.F., objetoc de estudio y tratamiento,

en el paciente J,M.A. M.

En efectu, como se indico #nterinrmente (CAPITULO I1I.3),
los pardmetros EMG de los grupes musculares axamihados en la
fase post-biofeedback, experimentan notables cambios:

-incremento de polifasia

-Aumento de duracién
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-Aumento de amplitud
~Descensa de la frecuencia progresivamente
~-Fersistencia muy fprolongada ¢ continua ds la

actividad espontanea.

las vya descritas descargas de potencialés de U.M. da
presentacidn esponténea, detectadas y registradas per timmpe no
inferior & 45 minutos, ser{an una manifestacidn EMG de
potenciales de larga duracidn, por actividad prolongada de los
circuitos wmedulares gue contrelan 1; & motoneurona y, en

definitiva, el reflejo miotatico.

e ahi que sea del mayor interés el desarrclle del
concepto ¥ la descripcidn del fendmeny, estudiado en
estructuras supegriores del S.MN.C., conocido como POTENCIACION

DURADERA.

POTENCIACION DURADERA1 Concepto.—- La potenciacién duradafa

(LONG-TERM/POTENTIATION -~
LTF-? es un ejemplo muy notable de plasticidad sindptica, aque
ha atraide el {nterds desde qua fud descritoc por BLISS y LOMD

en 1973, pués supone un modelp de aprendizaje {13).

El fenmsmeno, descrito en al hipocampo, consiste en un
mentenimiento de)l aumento de la transmisién sinaptica, tras un

breve pericde de estimulacidn de alta frecupncia, sn las
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aferencias al area CA 1 del hipocampo.

Dos heches especificos de la LTP le hacen un destacado

candidato, como substrato bioldgico del aprendizaje:

i. Especificidad en la entrada

2. La propiedad de asociacidén

En  efecto, la LTP es especifica para la entrada

estimulada y solamente para ella,

La propiedad de asociacion se refiere a que cuando dos
vias débiles, que convergen sobre una misma poblacicn neuronal,
s estimulan saparadamente no provocan LTP, pero s8i lo hacen

‘Euands se pstimulan simultsneaments.

Esta propiedad est4 hay claramente demostrada (BLISS v

LYNCH, 1987) y permite explicar las formas clasicas del

condicionamiento (14).

En #l mecanimmo da instauracién de LTF hay que considerar

dos comporentes:

2) E} periodo de induccidn

b} El periodo de mantenimiento

Se identifica como pre-requisito necesario P&Fa la

induccidn de LTP, la activacién de los canales idénicos de

membrana, que estin asociados con 1os receptores del N=METHYL~
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D - REPARTATLO (NMDA) (ARTBLA Y SINGER, (987) (2.

Durante 1la aplicacién de un estimulo que genera LTP, &S
decir en el periodo o fame de induccifn, =& conote que deben
attivarse los canales iénicow que forman parte del receptor

NMDA, de glutamato (COLLIMGRIDGE y cols, 1 983) (235,

Esta activacidn permite la entrada de calcio & su través,
y el aumento de galcio intraneuronal, el que dispara la segunda

fase © de mantenimiento.

De 2lguna Fforme, no conocida, la neurona post-sinsptica,
debido al aumentp de calcio intracelular, libera un mensajero.
gue actuando sobre la neurona presindptica induce 21 aumento

de liberacidén de glutamate.

Es este el principal factor Que contribuye al

mantenimienta de la LTP (LINCH, 1989) (&l).

Aungque todavia no s sabe cual es weste mensajero, que
transfiere informacidn entre neurona  post-sindptica ¥
presindptica, la substancia propuesta, con cierts riger
cientifico es el acido araguicldnico (PIOMALLI y cols., 1987}

(70).

Un posible modelo de cémo se origina y mantiena la LTP

sarial
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£l tren ge pestimuics gue liegz a la neurona presinactica
induce 1& #cktivacidn o receptores NMDA, lpg Ccuales
nermiten, & través de Bus canalps ascciades, el pasn de

iones calgio y su aumente intracelular.

Egte aumento produce una serie de cambios metabdlicos,
entre los que =& encuentra la activacicn de lipasas calcip
dependientes, que producen la liberacidn de apddo

araguicidnico.

El acido viaja desde la reurcna postsinaptica a la
Fresineptica en donde estimula a la fosfolipasa 6. 18 cual
preducz  liberacidén de fosfoinositol trifosfFato (IF ’) ¥
diacilglicorol. )

Zetos z3gundos mMEnSEZiEros son 10s responsables del aunento
en la liberacién d= glutamato v, par  tantao, del

mantenimiento de la LTF.

Entendemos gue un mediador guimico, con funhciones de
fAeuramsdulador, ejerceria las funciones de mantenimiento de los
LYF.  a rival medular: seria un neurctransmisor del tipe de la

taurina, aque tras entrenamiento musculap prolongado., adoptaria

un comportamiento resonante (hé).

roliquemos shora =1 concepto de LTP & nuestros hallazgos

EMG. & dichs de ntra MANEr &}
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Estudiemos, en hipétesis, el fenomeng LTP a nivel de los
centros megulares, que regulan el reflejo  mictdtico

(Fig.1V. 1. 4},

Tendriamos  que  analizar la presencia de up  doble

servomecanismot

For un lado existiria un circuito de "fesdback” de axa
corta, suficientenente estudiado, ehtre log husos

newromustulares, las aferencias I , I ¥ la o motoreurons,
a b

De otra parte, =entre la g motoneurona v la microneurona
de RENSHAW, e& presenta un lazo de feedback de asa ultracorta,

gue ejercitan entre si un simultdneo control.

Este mutwo control entre la actividad o vy el sistema o

clrcuite de RENMSHAW, centrard nuestra hipdtesis.

Comp se sabe (59) el circuito de RENGHAW tiene unm aefecto
inhibider potente sobre 13 a notongsurons, efecto que se

difunde hacia otras motoneuronas singrgicas.

Este efecto inhibitoric eg el resultade d& una
higerpolarizacién de la o motoneurond por la micronewrsne  de

REMSHAW.
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Como intermediarios ousmicos intervienen en este circuitol

&) La acetilcalina {Ach), oue cobierna la
argi:u!ac;dn sinédptica entre la banda cclateral de
la umn}nnerurnna ¥ la microneurona de RENSHAW.

b} La sindpsis entrs la microneurona de RENSHAW vy
la o motoneurons, funciona gracias & la libera-

cidm dzl Acide gemma zmino utirico (GARBA),

Le actividad dal circuyitp de a5a ultracorta de FRENSHAW se

haria rasonsnte al invertir la accién inhibitoris -
Excitatoria, liberando alternztivamente Ach &2 nivel de
ccleteral axénica- mizrgnewrona  de RENSHAK v axan de

micronesrcna de RENSHAW- & motoneurona.

~2 liberacifn de Ach, rcomo intermediario suimico en
la transmisién neurcrnal he sido investigada por TAUD (82) v su

ergeencia daberia ficilitar =sto mezanismo, a nival medular.

Tgualmente a nivel medular existirian otros amincdcidos

neurectransmizorgs, qus serian liberados con funcidn:

1. Inhibidora (GREA Y Glicinz)

-

n

xeitadora (Aspartatn ~NMPA- v glutamata) (S8)

Comz  se recefe anteriormente, estos msdiadores Quimicos

attusrian, tanto & nivel de la unién colsteral de la
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smotoneurena con la micreneurona de RENSHAW, como en la unian de

gsts con la o metoneurona,
El mecanismo seria &l siguiente:

En wuna primera fase las microneuronas de RENSHAW
excitadas por Peurotransmisores del tipo Glutamato v
fspartato. envian impuleos inhibidores a las
aMOLONErLUFONAR, mediante ja liberacién de GABA

(cireuito “fesdback”) (Fig. IV.1.3).

En una segutnda fase, gue alterna gucesivamente con la
anterior, las microneuronas de RENGHAW son inhibidas
al liberarse neurotransmisores tipo GABA o GBlicina,
enviando impulsos extitadores a las g motoneuronas,
tras la liberacian de Glutamato o Aspartato -NMDA=

(circuito “femdforward") {Fig. IV.1.4).

Asi, este doble mecaniEmo constituye um circuito
resonant®, Jue S2  maptisne =n 21 tiempo, por e
posible puest.a en atcian el aminodcido
n=urotransmisor taurina, que =e liksraria rcOoB
funcianes de neuromcdulador ¥y QUE.  CEN caracter
srénico ., sostiens nernangntamante la sceisn excrto -
inhibidora dsl cirguito ( ACCION  "FEEDBACK-
-

FEEDFORWARD" . del zirculte de RENSHAW) (Fig., IV, 1.5

y IV. 1.4},
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En rescnancia con la a motoneurona el circuito, o
£istema de RENSHAW, =& comporta como un anslizador de

sefiales.



CAPITULD IV
1y.%., MODELIZACION MATEMATICA PARA LAS

SERMALES ELECTROF IS1DLOGICAS
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IV. T. MODELIZACION MATEMATICA PARA LAS SERALES ELLECTRO-
FISIDLOGICAS

La hiperactividad fisioldgica gener &da en las
amotoneuronas, hipotéticamente debida a la sobrewtilizacidn o
entrenamiento prelongado de grupes musculares con técnicas de
bicfeedback-ENG, al entrar en resonancia el sistema de RENSHAW,
determina wn incremento notable, de algo mas de un orden de

magnitud, en la amplitud de los potenciales de U.M.

Dichos potenciales, que son caracteristicos de un patrén
miopético en la fase prebiofeedback (Fig. Il. 20) pasan a ser
tipicos de un patrdn neurdgenc, tras la fase de entrenamiento

terapéutico post-biofeedback (Figs. IIX. 3. 2, 1II. 3. 4 y III,
3. 1,

Esta transformacidnh que se opera en las @ motonsuronas
por entrenamiento scstenmide y prolongade, implica un diferente
camportamiento funcional a nivel de estructuras neuromuEcu-

lares, que integran el reflejo miotatico.

Al igual que sucederia en sectores de poblacidn humana o
animal, gue cambian su comportamiento o conducta en funcion de
un adiestramiento especifico, cuyo mecanismo requiere
explicacién por modelads matemético, aplicamps una hipétesis de

nodelizacién gue haga comprensible el cambio adaptativo que
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surge en lags o motoneuronas durante la fase de posk-

hiofeedback~ENG,

La sistemética o rutina seguida en el tratamiento de
déficits parsliticos es suficientemente conocida y  #8td
contrastada [~{<])] la préctica asistencial cotidiana (B).
Constatamps, con la aplicecidon de estas técnicas, gue el
condicionamiento de U.M. a% debido més a la finhibicicn
selectiva de la actividad muscular innecesaria, gque a la

activacion de U.M. adicionales (7).

El anélisis de la Funcion de transferencia para ciertcs
grupos musculares afectados por la enfarmedsd miopética
(D M. PO}, permite estudiar la estabilidad corporal, el
incremento de la potencia muscular y la transicioén de marcha no
liberada a marcha liberada, an fupcicn de detarminades sefales
aferentes, durante un periodo de tratamiento con biofeedback-

EMB.,

Ep definitiva, se persigue gue paulatine y prograsivansnts
las sgefales aferentes Ja y Ib del refleio miotdtico, que
controlan las variables untabilid‘d corporal, potencia muscu-~
cular ¥ marcha, mpdifiguen la informacidén patoldgica gue
vehiculan a ics centros medularss ( o moteneuronas ¥
microneurcnas de RENSHAW), por nusva informacidn fisioldgica

e las citadas variables.
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Dicha modificacidn implica la ewplucien ©limiga Tfaveorable

de la distrofia muscular.

En efecto, el concepto evolutivo de progresiva que  con™
lleva esta entidsd nosclogica, pasaria & ser de distrofia
mugcular estacionaria, e incluso regresiva, cuando el modelado
a utilizar se ajuste, de manera individual, & cada enfermo con
D.M.P, durante la etapa de aprendizaje, v s obtenga una

meioria de los sintomas significativa (Figs. II.1 v IIl. 1.7).

Asi., finalmente, nos ocupsremps de la parte mas practica
del gresente apartiadn, gQue, comd se ha indicsade anterisrrmente
zorgizte =2n la formulacion matemdt:za que o=rmite seguit 1=
evoiucisn ~temporal del aprendizaje durante &1 tratamismio  con

Lécnicas de hiofeedback-EMG,

TEvs gllo,  =hoSImis

g snlisnds aue la fracuencia

sfergnzs ovoluciona durants =) aprendizaje o la misms Forms &0

aus 13 hacs 1z Frec: . 2 la que

designemos por Fem.

FAIMD, TEVACE rezonzzle, de acusrdo con la nindtzmsis de

(7} “"T’ citade zanterigrmentie, cue l& s=svoluclién
tzezorz) del smcanismo de activecidn e inhibiecion de U.M. debe.
&n prifcipio, regirse por leyes similares a las aque &8 utilizan
nera el crecimientos y regulscidn de poblaciones (5%), (5h¥y %

decir, les laves oe cualguizr brocsso leogistico.
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Se enpieza, pLes, proponigndd gque la frecuenclia
electromiogréfica, Fem se rige por la ecuscidn logéstica no

lineal mde simple (que denominamos Fem ~X) (Fig.IV.3,1).

Fem (t+1} = Fam (t) exp ( v { } ~ Fem (£)/K)} ), !4}

donde r es una constante cuyo significado es &l de “velocidad
relativa con aue varia la frecuencia & la large del
tratamiento" (es decir, puede considerarse como la velacidaed
relativa de aprendizaje neuromuscular, vrd, ), vy k otra
constante que represents ] valor méximo gue podris alcanzar 1a

Fem previo al tratamiento de técnicas de biofeedback-EMG.

Tamando de 1I. 1. v da IIl. 3. los resultados pars la
frecuencia Fem, en los primercs instantes de repose post~
m&ximo esfusrzo, antes del comisnze del aprendizaje cpn
técnicas de biofesdback-EMG, Fem (0) = 5 c/8, vy al fFfipal.,
transcurridos seis meses oe tratamignto Fem (6) = 0'8 /8, =sa
encuentra a partir de ]4 |, mediante un ajuste per ordenador,

vrazs - '82 v k = 5% /8, que parecen estar de acuerdo con 1A

evolucion experimental,

En eferto, dada la gravedad del estade inicial de la
distrofia muscular progresiva del paciente J.M.A.M. previamente
51l tratamiento bininformativo, con potenciales muy disminuidos
(del orden de S0 pv) (véase Il. 1.}, no @s de esperar que la

desgrganizacga activacidn de UM, pudiera incramentarse mucho.
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) Fem-X
2 vra = -0 82
v k = 5.5 c/s
s.-l
E 4
o
£ ]
i
&
]
l.|00 ) !.IIID ’ 5.'00 ' 7:00 ! g.'oo ' HI.OU
t (meses)

Fig. 1IV. 35.1.- Modelizecidm matematica para las
Esficles electromiograficas, me-

diznte la funcisn Fem - X (] &]3,
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es gderir, el valor inicial para la Fem, Fem (0) = 5 c/s, s&
debe suponer proéximo a su valor méxiso , gque results 285,

s@gun gl ajuste metemdtico, de 5% o/s.

For otra parte, la velotidad seguida en la reprpanizacidn
para la activacidn de unidades motoras, gque se corresponderia
con gl valor obtenido de wra s —~ 0,82, resulta razonable, ya
que los resultados ekperimenfala: muestran que dicha veiacidad
viang dada por un incremento medio aproximado de 9,7 ¢/s cada

meEs, y variacién cuasi lineal.

Meior aprosimasisn para r v k. 8Sin duda, resulta de la
modelizacien con otia ecuacidn en diferencial sigilar a I#l {2

la gue denominamos Fem ~ I} (Figs., IV, 3. 2 v IV. 3, 3.

Fem (t + 1) = Fam (t) (1 + r (1-Fem {£3/k)), |5])

en donde r vy k aen constantes que tienen el misme slignificade

que en |4,.

5im  embargo, |5| permite también analizar situaciones de
tipo cadticn, en las gque se producen oscilacionas ®in periodos

regulares, pera si claramente definidas.

:31 ajuste a partir de [S]| cde 1ok valores
electromiogréficos citados anteriormente, correspondiantaes al
reposn post-méximo esfuerzo, Ppreporciona  comb  valores mas

idénens para vra = ~ 0,70 y k = 5,5 ¢/8, en clara concordancia
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con los resultados experimentales y con 8]l ajuste realizado

utilizando |4],

Admitiendo la pesibilidad de gue k pudiera presentar
valores algo mayores, se puedsn considersr vélidos los ajustes
que preporcionan un valor para vra comprendido entre -0,50 y -
0,70y k en el intervalo %9 c/s a 6,8 ¢/s (Figs. IV. 3. 2y
V. 3. 300,

Reducir mé&s la wvra conduce a valorss de %

muy altos, lo que parece fisicamente improbable.

lLas ecuaciones |4 ] ¥ [5 [ presentan un comportamienty
fuertemente dependiente de v y k, asi como de la relacidn r/k,
lo gue facilmente puede comprobarse con pequefias variaciones

&n dichos pardmetros,

El comportamiento resulta critico en el caso de Ist . al
permitirie presentar oscilaciones, e incluso caracter cactico,

en la dltima fase del tratamiento,
24 r < 2,87, Oscilaciones de periodo variable

r > 2,57, Comportamiento cafitico, (la aperiodici-

dad depende de las condiciones iniciales)

Las conductas oscilatorias ¥ las cadticas 52

eerresponderian con recidivas, mas o menos agudas,
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] Fem-Z
3 vra = ~0.70
v k= 5.5¢/s

-

.

Fem (c/s)
ELBO

2
8
o
T T T T L I =T T 1 1 1
1.00 3,00 5,00 T.00 $.00 11,00
t (meses

Fig. IV. 3. 2.~ Modelizacién metamatica para las =efales
slactromiograficas, mediante la funcion

Fer ~ Z { |%] ).
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gvelucionando &l proceso hacia un patrén miopatico o, por el
contrearia, hatis Un  patrén  newrdgenoc, de tipo cadtico
{neuropatias electrofisiclogicamente paraddiicas) {Figs., 1II,

3. 020, IT1. 3, 3.y II1. 3. 9.).

En resumen, el adiestramiento bipinformativo con técnicas
de biofeedback-EMG, induce wna transformacidon en a1 patrdén
tipico electrofisiolégico de la D.M.F., que consiste
basicamente en tcambios de la morfologia, duracidén y frecuencia

de los potenciales de U.HM.

Esta wultima, que se hace muy persistente, practicamsnte
continua, explicaria la va descrita evolucidén favorable de la

sintematologia clinica (RESULTADOS I1I. 1).

El mecanismo intimo de los cambios resefades e pperaria a
fivel de eircuitos medulares de ags uitracorta - circuito o

sistema de RENSHAW -,

La medoria clanica g8 mantiere. al generarse un ceatbio en

la funcién de estn sistems, gqua entra en resonancia conr la
amatonaurcrna, la cual ge cegpolarizada de forma persistente.
menteniende uns actividad excitatoria, lo que se tradyciria
slectrofisioldéngicamente POr una continua generacicén de LTF v,
bioguimicamente por 1la liberacidén prolongada vy secuencial de
receptores de NMD&, a nivel de conexidon axdn de micreneurons de

RENSHAW -~ amotoneurona.
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1 Fem—-Z
5_ vra = ~0.50
k= 6.5c¢/s
2.
-
1 w ]
! o8l
a =
| E |
! &
: 8]
! 2]
1300 ' 3.]00 l l.‘DG ' T.IOO ' I.IW ' H'.Nl
t (meses)

Fig. IV. 3. 3.- Modelizacidn matemética parsd
las sefales glectromiograficas,
mediante la funcidén Fem = z

{ i5| Y.
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La  beja frecusncia gue apreciampé en la deteccidm de LTF,

estaris an relacidn con alternancis en la  liberacién de

neurotransmisores imhibidores v excitadores como &l GABA y el
NMDA.

La persistencia de ambas acciones preitatorias

tdespolarizacién) e inhibidoras {hiperpolarizacidn), e deberia

& la presencia, inducida por el adisstramiento con tecnicas de

biofeedback-ENG, a nivel del sistema de REMSHAW, del

neurotransmisoyr tavrina,

Este mediador gquimico. con funciones de newramodulador,

mehtendris permanentemsznte la resopsncla del circuito.
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CONCLUS IONES

En un enferoo de 14 aRos sfectado de uma mispatia
primaria del tipm distrofia muscular  profrresiva
(M#.P.)y  lap técnicas de biofeedback-~EMG utilizadas
durante un periodo de seis meses producen und majeoria
significativa en la sintomatologia clinica, en la
normalizacidén de las cifras enzimaticas, en cambios
idnizes v en is remisién del 4apice patrdn EMG
micpético, ' que =b convierze en fisioldgico, en el

umaral intluse de un patrsn Pewrdgsno.

Con tecnices de entrenamiento ticinformztive no =8
aprecia, antes ni despugs del tratamiento, perdida de
unidades motoras (WM., asungue =n ia  estructurs
electirofisicldigica d= estas #= conststan sustanciales
modificaciones en su amplitud vy duracién que aumenia
consigerablemente, con la aparicién de potenciales de
.M, "gigantsz”, les cucles grperimentan  un

ingremsnto Sup3rigr & un grdgsy de magnicud.

Fara el control de la terapdutica con biofeedhack-
EnG, 33 valora fundamentalmsnts el parémetro

fregusncia, aprecidndpae aus ls duracisn de  la
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actividad espenténea de las U.M. no entreanadas en el
pacignte con D.M.F., durante la fase de relajacion
tras el maximo esfuerzo. es muy limitada, cediendo
agquella antes Fe transcurrir dos minutos de haber
finalizado el esfuerze muscular méximo. For el
contrario, la duracién de la actividad papontinea de
las .M. entrenadas con biofeedback-EMG aumenta
considerablemente, haciéndose muy persistente,
précticamente centinua, en la Fase de reposo past—

maxime esfuerzo (RPME).

En el sujeto contrpl sano, de edad similar al
tratado, no se demuestra actividad espontdnea de U.M.
en la fase de relajacidn tras el méximo esfuerzo. lo
cual ze &stribuye a falta de activacidn de la
a mptonaurona, por avsencia de aprendizaie

neuromuscular.,

Para investigar =] posible mecanismo que regularia el
procesn de aprendizaje neuromuscular, con técpicas de
blofeadback-EMG, se propone una hipdtesis fisiolégica
concerniente al circuito de RENSHAW, que actuaria
como un sistema analizador de sefales al activar e
inhikir, secuencialmente, & 1l& @ motoneurana, con
cambios alterpativos de polaridad, mediante un

comportamienta de tipo resonante.
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Fars explicar el mecanismo SiDQUimMico OWé DpEra en la
mencicreds hipdtesis figioldgica. entendemos Que los
Rediatores gquimicos con funcidn neurotransmisors.
acatileolina, aspartate (NMDA} vy olutamato. ejercitan
alternativamente funcidn excitadora, tanto a nivel de
la canexidn colateral axdnica -microneurona de
RENSHAW, come & nivel de la unidn &axdn =]
microneurona de RENSHAW- a motoneurona. La funcidn
inhibidora del meurotransmisor &cido gamma  aming
butirico (BAEA), s= ejercita, igualmente de forma
alternativa, a nive! de los mismos centros medulares
resefados:  frernando s actividad de la @ motonsurona

¥y sucesivamente. de la micronsurana de RENSHAW.

La sustitucion altermativa de neurotransmistres
ercitadores 2 iphibidores, a nivel 48 centroes
celulares de control medular. se harig poeible por la
aparicion en el madioc extracelular del mediador
cuimico taurina, que een funcidén de neuromodulador
maptizne de forma proiongads, practicamente continua,

el comportamiento resonante del sistema de REMSHAW.

El sdiestramiento mewromusculsr da lugar a modifica-
ciones enziméticas, come £l descenso scusadp de  las
cifras de fosfatasa alesalipa, qus se comportaria como

un  marcador de membrana, lo cuzl eondicionaria un
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incrementt de permeabilidad en los canales idnicos de
calcio, intuciendo &&{ la presencia de profundos
cambios electrofisiclénices en los potanciales e
U.M. vy ‘hn su frecuencia, &n fupcidén de un efecto
alterpnative de hiperpolarizatidn (accion inhibidﬂra)
Y despolarizacion {aceidn excitadora)  sobre la

a mbotoneulrona.

La nueva fupcidn excitadora gque sobre la
¢ metoneurona ejerce gl sistema de RENSHAW, tras &l
periedo de adiestramiento neuromuscular, al liberarse
a nivel de centros medulares mediadores quimicDs
activadores como sspartato - NMDA = vy glutamate, =g
traduce en la posterior exploracidén electrofisiolé-
gica, e&n un aumento de la duraciém y amplitud de los
potenciales de U. M., haciéndose muy persistente la

actividad EME espontdnsa, lo que deberis

"interpretarse como un fendmeno de POTENCIACION

DURADERA  (LONG~TERM FOTENTIATION- LTP-) a nivel de

centrops medulares, en la fase de RPME.

La interpretacién de las frecuencias y amplitudes EMG
en- los primeros instantes de 1s fase de RPME, nos
permite establecer un ciagrama de crecimiente, no

lineal, para el numero de U.M. implicadas en
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eEfuErIos  musculares, En lugar de utilizar la
veriable “nimero de U.M." wusaremos la variabla
"frecuencia electromiogréfica". Fem. la cual se
conviene en consideralr gue evoluciona, igualmente, a

1o largoe del proceso de aprendizaije.

e acuerdo con €1 comportemiento de poblaciones
bicldgicas que obedecen a ecuaciones diferenciales,
formulamos  un modelo matematice lopistico v discreto

en la forma:

Fem (£+1) = Fem (t) {1 + (vra} (1- Fem (t)/k } ).

dofide vra es una constante cuyo significado, en
nuestro estudic, =5 21 de velocidad relativa de
cambio de ia frecuencia dwrante el tratamiento, @%
decir, puede ser coneidersda come la veltcidad
relativa de aprendizaje neuromuscular y K 8% otra
constante que representa el valor méxime soportable
de la: frecuencia electromiogrifica, antes de la

rehabilitacion,

Mediante ajustes por ordenador de 1z ecuacién
anterior. teniendo en cuenta los resultesdos Fem del
RPME, antes vy después cel tratami=nto de la D.M.P.
con técnicas de biofesdback-EME, obtenemos

fra| = 070 y k = 575 ¢/e, como valores en mayor
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concordancia ¢on los resultados EMG, durante &)

proceso de aprendizaje.

El entrenamiento de los grupos musculares, tratados
con técnicas de biofeedback-EME, en hase a la
hipdtesis formulada, consigue mediante el aprendizaje
bioinformativo, recuperar el control de la funcidn
figioldgica del reflejo miotatico, patoléigicamente

alterado en pacientes con D.M.F.
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PERSPECTIVAS FUTURAR

18 Las conductas oscilatorias y lag cadticas, que

presentan las epcuaciones logisticas utilizadas en IV.
3., y que corrresponderian a recidivas, més o menas
agudas, hatia la miopati{a o, por el contrario, haber
aleamzado la newropatia de tipo cadtico (neuropatia
gluctrofisinldgicaments paraddjical, meracen [81,]

prefundo estudio.

La elaboracicn de un modelo, para esta fase final del
tratamiento, ©% una laboriosa tarea de la. matematica
anlicada, y seeréd npbieto de un posterior trabajo muy

gspecializado (88},

£1 poder predecir los estafdos miopdticos o neuropdticos
¥ sus puosibles recidivas, cuahd B8 realiza o0
entrenamients mediante teécnicas de blofeadback-EMG,
seria un gran logro para la terapdutica mnegdica, B0

general.

Como ejemple, estos modelos serian notablemente utiles
‘para las técnicas de entrenamiento deportivo, dado el
uso cada ver més gensralizado del biofesdback-EME como

métrdo de sdiestramjiente bisinformativo, para me jorar
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el rendimiento Fisico.

Desce el punto de vista de aplicacioén & la clinieca del
epnocimiento del circuito de RENSHAW, que entra en
resenancia con la amotonsurcna e invierte la& polaridad
del sistema. con presencia del nedromodulador taurina,
se derivaria el modelado matemdtico resedado, con
deteccién EME de potenciales de U.M. y actividad

espontdnea, en estado de RPME.

La aplicacioén del conocimiente de este modelado,
aportaria datos a la fisiopatologia v posiblemente, a

ia terapgutica de las enfermedades del tono port

a) Disregulacion: distoniss.
b) Rusencia o disminucidn: atoniag o hipotonias

c) Extesor hipertoniag.
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