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Resumen

La utilizacion de la Electromiografia (EMG) provee un método esencial en la evaluacion
de la fisiopatologia de la célula muscular. Las distonias (movimientos anormales) de la
region de la cara y el cuello, incluidas el Blefaroespasmo Esencial y el Sindrome de
Meige, pueden ser valoradas por EMG, logrando obtener la confirmacion diagnéstica y
un pronéstico probable para la eleccion de las medidas terapéuticas. El objetivo de este
estudio es investigar por EMG la respuesta ante el movimiento voluntario e involuntario
del musculo orbicular del ojo y el musculo orbicular de la boca para mejorar las pautas
diagnésticas, prondsticas y terapéuticas de las distonias de los musculos de la region de
la cabeza y el cuello. La hipétesis del presente proyecto es que la fisiopatologia de las
distonias faciocervicales, como el Sindrome de Meige, presentan una evolucion de una
patologia primaria que a través de la EMG es posible valorar la afectacion de otro grupo
muscular en estadio subclinico. Durante la realizaciéon de este plan de estudio se
evaluaron 17 personas sin y con patologia conocida en la regién de la cara y del cuello.
Los participantes fueron divididos en 3 grupos, A: Sin patologia, B: Con Blefaroespasmo
Esencial y C: Con Sindrome de Meige. Se estudiaron por EMG el musculo orbicular de
los ojos (OO) y el musculo orbicular de la boca (OB). También se analizé el reflejo
trigémino-facial (“blink reflex”). Se midieron patron de reclutamiento, latencia, duracion,
amplitud y habituacion de cada una de las respuestas. Grupo A: 11 participantes, la
activacion de OO y de OB puede ser realizada en forma absolutamente independiente.
Grupo B: 4 participantes, co-contraccién de OO y OB. Grupo C: 2 participantes, OO y
OB presentan espasmos clinicos y en el EMG. Al aplicar trenes de estimulos pareados
se observo tanto en el grupo B como en el grupo C persistencia de la R2. El 75% de
nuestros pacientes diagnosticados con Blefaroespasmo Esencial presentaba formas
subclinicas de espasmo del OB, resultado que sugiere la evolucién a Sindrome de
Meige. Los pacientes que presentan algin trastorno en la actividad eléctrica en un
musculo de la cabeza y el cuello presentan, en estadio subclinico, alteraciones de otro
grupo muscular y esto es evidente gracias al estudio por EMG. El reflejo trigémino-facial
es inagotable en personas con estas patologias.

Palabras clave: electromiografia, mimica, Meige, blefaroespasmo,
reflejo trigémino-facial (blink reflex).

Abstract

The use of Electromyography (EMG) provides an essential method in the
evaluation of the pathophysiology of the muscle cell. Dystonias (abnormal
movements) of the face and neck region, including the Essential Blepharospasm
and the Meige's Syndrome, can be valued by EMG, being able to obtain
confirmation of the diagnosis and likely prognosis for the choice of therapeutic
options. The aim of this study is to investigate by EMG the response through
voluntary and involuntary movement of the orbicularis oculi and orbicularis oris
muscles to improve the diagnosis, prognosis and therapeutics for dystonia of the
muscles of the head and neck region. The hypothesis of this project is that the
pathophysiology of faciocervical dystonias as Meige’s Syndrome present an
evolution of a primary pathology that through EMG is possible to value the
involvement of another muscle group in subclinical stage. During the execution of
this study plan 17 people with and without known pathology in the face and neck
region have been evaluated. Participants were divided into 3 groups, A: No
pathology, B: With Essential Blepharospasm and C: With Meige’s Syndrome.
Orbicularis oculi muscle (O0) and the orbicularis oris muscle (OB) were studied by
EMG. We also analyzed the Blink Reflex. Recruitment pattern, latency, duration,
amplitude and habituation of each of the answers were measured. Group A: 11
participants, activation of OO and OB can be done in an absolutely independence.
Group B: 4 participants, co-contraction of OO and OB. Group C: 2 participants, OO
and OB spasms occur in clinical and EMG. Applying trains of paired stimulus, the
persistence of R2 was observed in both B and C groups. The 75 % of our patients
diagnosed with Essential Blepharospasm had subclinical forms of OB spasm, a
result that suggests evolution to Meige’s Syndrome. Patients with any disorder of
the electrical activity in a muscle of the head and neck present, in subclinical stage,
changes in another muscle group and this is clear thanks to the EMG study. The
trigeminal-facial reflex is inexhaustible in people with these conditions.

Keywords: electromyography, mimic, Meige, blepharospasm, blink reflex

INTRODUCCION.

Los musculos faciales (MF) poseen la capacidad de expresar
mediante la mimica el lenguaje y las emociones humanas (1). En
trabajos previos, como “Correlato anatomo-fisioldgico de la
biomecanica de la mimica facial’, hemos estudiado patrones de
activacion normales de los musculos de la mimica mediante
electromiografia de multiples canales, en sujetos sanos (2).
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El estudio al detalle de la biomecanica de los mismos es de
méaxima relevancia en el diagnostico y tratamiento de patologias
que alteran el funcionamiento coordinado de este aparato gestual,
tales como las distonias y las parélisis (3).

La distonia se define como un sindrome motor caracterizado por
una contraccion sostenida durante la accion del musculo afectado,
generalmente produciendo movimientos y posturas anormales (4).
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Horacio Wood describia en 1887 el Blefaroespasmo y otras
distonias de los musculos faciales. En 1910, el Doctor Henri Meige
describio la presentacion de 10 pacientes con distonias faciales,
uno de ellos presentaba Blefaroespasmo combinado con distonias
de los musculos peribucales. En la década de 1970, el Doctor
George Paulson enfatizé sobre la posible base fisiopatoldgica del
Blefaroespasmo asociado a las distonias orofaciales. David
Marsden, en 1976, definié al Blefaroespasmo asociado a distonias
oromandibulares como Sindrome de Brueghel por la pintura “De
Gaper” de Pieter Brueghel (5).

Kraft y Lang definieron al Sindrome de Meige como el
Blefaroespasmo asociado a movimientos involuntarios del tipo
distonico de grupos musculares de la region de la cara, el cuello y
miembros. Hoy en dia los términos mas usado para describir esta
presentacion de movimientos distonicos son Sindrome de Meige,
Distonia Craneocervical Segmentaria o Sindrome de Distonias
Oromandibulares (5, 6).

El Blefaroespasmo esencial y el Sindrome de Meige son, hoy en
dia, reconocidas como dos presentaciones clinicas diferentes a la
hora de hablar de distonias de la region de la cara y el cuello. El
primero se refiere a espasmos limitados al musculo orbicular de
los ojos, mientras que el Sindrome de Meige suma al
Blefaroespasmo, espasmos de los musculos oromandibulares (5,
6). Algunos pacientes también presentan distonias de los
musculos de la laringe y de la lengua o torticolis por compromiso
de los musculos del cuello, y también ambas al mismo tiempo (5,
7).

La causa del Blefaroespasmo esencial es desconocida aunque se
postula una hiperexcitabilidad trigeminal (el exceso de parpadear y
fotofobia), demostrada en modelos animales. Puesto que Ila
homologias en la organizacién anatémica vy fisiolégica del control
de abrir y cerrar los ojos en los mamiferos, lo hacen ideal para el
desarrollo de modelos animales que imitan la distonia focal del
parpado humano en el Blefaroespasmo esencial. (8)

La Neurofisiologia, junto a la Anatomia Humana para su
entendimiento, sigue siendo hoy la primera opcion entre las
pruebas para la documentacion de los aspectos fisiologicos como
asi también los mecanismos fisiopatoldgicos que subyacen en una
anormalidad de los nervios craneales o del tronco del encéfalo. (9)
El estudio EMG es una técnica diagndstica utilizada para evaluar y
registrar la actividad eléctrica de las células musculares,
posibilitando la observacion de la fisiologia del potencial de accién
que activa a las fibras musculares como asi también la presencia
de un patron patolégico (3, 9, 10-12). También, a su vez,
caracteriza la presencia de un fendmeno anormal cuando el
paciente se encuentra en un estado clinico o subclinico de una
patologia (3). La EMG permite evaluar distintos reflejos que tienen
como efectores a estos musculos, tales como el reflejo trigémino-
facial (“blink reflex”). Para cuantificar este ultimo, se estimula la
rama supraorbitaria del nervio trigémino y se registran las
respuestas EMG en el orbicular de los parpados: una primera
respuesta o R1 de latencia cortay una segunda respuesta o R2
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(13-19). También se evalua la respuesta contralateral en la cual,
por el consenso de activacion realizado en el tronco del encéfalo,
se valora una sefial llamada R2c. (13)

Las interneuronas excitadoras del tronco del encéfalo que actian
como centro modulador de este reflejo, estan bajo el control de
estructuras rostrales, incluidos los nicleos basales, pero este
circuito no esta totalmente aclarado. (9)

En los seres humanos, el componente R2 de latencia mas larga
produce la mayor parte del cierre de los parpados, mientras que la
menor latencia R1 contribuye mas fuertemente al cierre de los
parpados en no primates mamiferos. (8)

Generalmente las personas afectadas por esta patologia se
encuentran en la sexta década de la vida. Los hombres se
encuentran afectados en proporcién mayor que las mujeres (19).
Desde la creacién de los conceptos de Blefaroespasmo y
Sindrome de Meige se los han concebido como dos patologias
individuales. Sin embargo se ha observado en la practica que
muchos  pacientes  diagnosticados inicialmente  como
Blefaroespasmo esencial, desarrollan, con el tiempo, Sindrome de
Meige. Cuestionamiento que dio origen al presente trabajo.

Planteamos las siguientes hipotesis:

1-La biomecanica normal de los musculos de la mimica se
encuentra alterada en casos de distonias craneocervicales, con
patrones de activacion aberrantes.

2- El Blefaroespasmo aislado como tal podria no existir, seria una
manifestacion inicial de una enfermedad que en un estadio final
involucre al Sindrome de Meige.

3- El reflejo trigémino-facial estaria alterado en estos casos.
Denotando una alteracion en el Sistema Nervioso Central.

En este trabajo buscamos alcanzar los siguientes objetivos:

Primario: Investigar por EMG los patrones de reclutamiento de los

musculos de la mimica en personas sanas, pacientes
diagnosticados con Blefaroespasmo esencial y pacientes
diagnosticados con Sindrome de Meige.

Secundario:  Estudiar el comportamiento de los reflejos

mencionados en el marco de estas patologias.

MATERIALES Y METODO.

Se evaluaron por EMG con electrodos monopolares de aguja
subdérmicos a 17 participantes, hombres y mujeres entre las
edades de 18 a 72 afios, los cuales se dividen en tres grupos. El
grupo A estad representado por personas sin ninguna patologia
evidente en los musculos de la cara y el cuello (grupo control), el
grupo B se encuentran los pacientes que presentan
Blefaroespasmo y en el grupo C se encuentran pacientes
diagnosticados con Sindrome de Meige.

Todos los participantes tienen acceso de forma auténoma a la
realizacion del estudio EMG y a la filmacion durante su realizacion.
Los pacientes firmaron previamente un formulario de
consentimiento informado, evaluado y aprobado por el comité de
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bioética de la Fundacién Neurologica de Buenos Aires. Se utilizd
un equipo ATl Delphos de 2 canales simultaneos.

Durante la realizacion de EMG se estudiaran los musculos
orbicular del ojo (O0) y orbicular de la boca (OB).

Los puntos de referencia bilaterales utilizados para la realizacién
del EMG se ubicaron teniendo en cuenta la siguiente disposicion:
Para el estudio del OO se trazaron dos lineas, una vertical y ofra
horizontal, cuya interseccion es la comisura palpebral lateral.
Trazadas estas lineas, los electrodos se ubican en el cuadrante
infero-lateral a 1 cm de la comisura palpebral lateral y a 1 cm de
distancia entre mismo par de electrodos. Para el estudio del OB se
realiza el mismo esquema, pero el punto de interseccién entre las
lineas es la comisura labial (ver Fig. 1).

El ensayo consta de varias etapas:

1- Registro en reposo de OO y OB en forma simultanea.

2- Registro de actividad voluntaria (cerrar los parpados y apretar
los labios, en forma separada).

3- Realizacion del reflejo trigémino-facial: estimulo simple 'y
trenes de estimulos pareados en el nervio supraorbitario ipsilateral
y luego contralateral.

En todos los casos se mediran patrdn de reclutamiento, latencia,
duracién, amplitud y habituacion de las respuestas.

Los procedimientos seran filmados con una camara de 5 MP,
2592x1944 pixeles, con autofocus.

Obtenidos los registros por EMG se realizaran analisis estadisticos
descriptivos.

Fig. 1. Localizacion de los electrodos del electromiografo.
1: Musculo orbicular del ojo. 2: MUsculo orbicular de la boca.
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RESULTADOS.

El total de personas evaluadas en el presente trabajo fue de 17
(con una media de edad de 43).

El GRUPO A tuvo un total de 11 participantes (2 mujeres, 9
hombres) con una edad media de 28,45 afios. Se observo
mediante el registro EMG que la activaciéon de OO y de OB puede
ser realizada en forma absolutamente independiente. Las
respuestas al reflejo trigémino-facial (“blink reflex”) fueron las
siguientes:

R1: 10-14 mseg (media 13 mseg)

R2: media 36 mseg (23-44 mseg), agotandose luego del segundo
o tercer estimulo (habituacion)

R2 contralateral: media 37 mseg (24-44 mseg) (ver Fig. 2 yTabla I)

Fig. 2. Registro electromiografico en voluntario sano, donde se
pide que contraiga el musculo orbicular del ojo (OO) aisladamente.
No se observa actividad simultanea en el musculo orbicular de la
boca (OB), manteniéndose la independencia funcional de ambos
musculos.

Sexo  Edad mﬁ‘::)';’zg'lz:te Rl R2  Habituacion
F 23 Sl 12 37 sl
F 43 Sl 13 23 sl
M 49 Sl 12 3 sl
M 25 S| 12 32 S|
M 23 S| 13 33 sl
M 24 S| 14 44 S|
M 22 S| 14 39 S|
M 28 S| 14 42 S|
M 25 S| 14 39 S|
M 30 sl 12 3% sl
M 21 S| 13 31 sl

Tabla . Grupo A (control).

En el GRUPO B participaron 4 personas (3 mujeres, un hombre)
con una edad media de 58. En este grupo, el registro simultaneo
de OO y OB mostrd co-contraccion de los mismos en 3 de los 4
pacientes. Espasmos marcados del OO pero en menor medida del
OB, evidenciable sélo mediante registro EMG (ver Fig. 3) (ver
Tabla Il).
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Fig. 3. Trazados electromiograficos que muestran el registro
simultaneo en reposo del musculo orbicular del ojo (OO) y del
musculo orbicular de la boca (OB) en dos pacientes con
diagndstico clinico de Blefaroespasmo aislado. Noétese la co-
contraccion de ambos musculos explorados.

Activacion

Sexo Edad independiente R1 R2 Habituacion
F 46 NO 14 38 Sl
F 51 S| 13 29 Sl
F 68 NO 14 37 NO
M 59 NO 12 36 NO

Tabla Ill. Grupo B.

En el GRUPO C estuvo compuesto por 2 mujeres con una edad
media de 64. Como era de esperarse en este grupo, OO y OB
presentan espasmos clinicos y en el EMG.

(Ver Figs. 4 y 5) (Ver Tabla IIl)

Fig. 4. Registro electromiogréafico en un paciente con Sindrome de
Meige donde se observa una contraccion simultdnea del musculo
orbicular del ojo (O0) y del musculo orbicular de la boca (OB).

Sexo  Edad | Activacion Rl R2  Habituacion
independiente
F 63 NO 14 34 NO
F 65 NO 13 37 NO

Tabla lll. Grupo C.

Fig. 5. Paciente con una distonia de la regién craneocervical.

Los valores medios de R1, R2 y R2c no mostraron diferencias
significativas respecto al grupo control (p=0,76). Sin embargo, al
aplicar trenes de estimulos pareados se observé tanto en el grupo
B como en el grupo C persistencia de la R2 (falta de habituacion=
hiperexcitabilidad trigeminal).

DISCUSION

El estudio de los reflejos de los mUsculos distonicos a través de
EMG es una técnica poco cruenta de primer nivel para corroborar
tanto el estadio inicial del musculo afectado como asi también el
estadio subclinico de los musculos en regiones ipsi y
contralaterales. En  sujetos normales, permite evaluar
detalladamente la biomecanica y patron de reclutamiento de estos
musculos. Como es sabido, los musculos de la mimica no
presentan limites demasiado precisos entre ellos, tienen
inserciones cutdneas mdviles y estan inervados por un dnico
nervio. Sin embargo, las personas normales pueden mover cada
uno en forma absolutamente independiente, como sea demostrado
en nuestro grupo de voluntarios sanos. En pacientes con distonias
de la region facial, esta independencia parece perderse. Asi, en el
presente estudio, si bien se trata de una muestra pequefia aun, el
75% de los pacientes diagnosticados con Blefaroespasmo esencial
presentaba espasmos subclinicos de del OB. Esto sugiere que
posiblemente se trate de formas iniciales de Sindrome de Meige.

Diversos autores, como Wood (5) o Paulson (5) entre otros, han
discutido la fisiopatologia del blefaroespasmo esencial
concluyendo que es una entidad diferente a ofras distonias
musculares orofaciales. Otros, como Kraft y Lang (5) sugieren que
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la distonia craneo-cervical segmentaria podria iniciarse como un
trastorno de musculos individuales y evolucionar hacia otros
musculos de la region.

El reflejo trigémino facial mostro valores normales en los 3 grupos
estudiados. Sin embargo, tanto en aquellos con diagndstico inicial
de Blefaroespasmo esencial como en las pacientes con sindrome
de Meige, las respuestas no mostraban habituacién, sugiriendo
una hiperexcitabilidad trigeminal, que es una de las explicaciones
fisiopatologicas de este trastorno.

La futura evaluacién de un mayor niimero de pacientes significaria
un avance en el entendimiento de la evolucién de las presentes
patologias neuromusculares.

CONCLUSIONES.

El EMG permite evaluar patrones de reclutamiento de los
musculos de la mimica en personas sanas, y en aquellos con
biomecanica alterada por distonias craneocervicales. En el caso
de Blefaroespasmo esencial, permite detectar actividad subclinica
anormal en el OB, por ende adecuar el tratamiento. Esto podria
significar la asociacion del Blefaroespasmo esencial y el Sindrome
de Meige en una misma patologia.

El reflejo trigémino facial muestra falta de habituacién en el marco
de estas patologias, hallazgo sugestivo de hiperexcitablidad
trigeminal.
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Este trabajo constituye una interesante aproximacién al examen
electrofisiolégico de la cara desde el punto de vista anatémico. Los
autores incursionan en resultados de dos estudios normales para la
evaluacién neuromuscular; la electromiografia y el reflejo de parpadeo
("blink reflex”), comparandolas con una muestra de pacientes con dos
patologias relativamente frecuentes y cuya clasica separacion esta hoy
en tela de juicio: el blefaroespasmo y el sindrome de Meige.

Estos dos cuadros comparten la caracteristica de presentarse con
contracciones involuntarias de varios musculos a saber oculares, faciales
y masticadores; en el primer caso predominan en el orbicular del ojo, en
el sindrome de Meige se extienden a otros musculos de la expresion
facial y masticadores. Descriptos entre fines del siglo XIX y principios del
siglo XX, existe evidencia actual que hace suponer que se trate de dos
variantes de un mismo proceso.

El trabajo de los autores relne datos que apoyan esta posicion,
basandose no solo en los resultados de los estudios electrofisiolégicos,
sino también en su interpretacién anatomica.

Si bien la muestra de pacientes puede considerarse exigua, el trabajo
aporta una metodologia util para quien quiera reproducir o ampliar la
observacion. Por lo tanto representa un buen aporte preliminar para el
estudio de los problemas neuromusculares faciales.

Siempre es bienvenido un enfoque anatémico de estas patologias y del
fundamento de los métodos electrofisioldgicos que las estudian.

Dr. José Luis Allende




