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Regles de base

* L'EMG a I'aiguille enregistre I'activité électrique du muscle,
pas la contraction

Dark Light
{B) A band | band

e L'EMG a I'aiguille n'étudie pas (ou tres indirectement)
.7 o 7 . Thin {actin) filamant
— Les propriéetés mecaniques du muscle - examen Thick (myosin) flament
clinique...
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— Les modifications structurales - biopsie... oo —sSaromere—s
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— Les altérations biochimiques - tests biologiques... Thin (actin) flament e el e NI
— La génetique = histoire familiale, ADN... ST — bl |

Copyright @ 2001 Banjamin Cummings. an imprint of Addison Wesley Longman, Inc.

* ... Madis elle peut étre affectée par des lésions nerveuses
ou musculaires



Quelle aiguille 2

] Length Diameter Color

| 2smm@" || o30omm@E0G) || violet
| 30mm(1,29 || 035mm(28G) || Rouge
| 40mm(1,5m || 03smm28G) ||
| somm(2") || 03smm(28G) |
| 3omm@,2) || o4smm@ec) ||

’?ﬁllll

| 4omm@1,5) || 045mm26G) || Noire

| somm@" || o045mm26G) ||

| 6omm || 050mm(25G) || Bleue |
| 7smm@m || 060mm(23G) || Marron |

Aiguille 0.45 > @ 1 mm - 400 fibres musculaires > 20-30 MUs
Aiguile 0.30 > @ 0.6 mm > 150 fibres musculaires > 12-15 MUs

=> Moins de PUM qgui sont plus petits

Les petites aiguilles détectent moins d’activités spontanées mais sont moins douloureuses



Qu'est-ce qu’'on enregistre ¢

....L'activité électriue du muscle...
(pas la confraction)

' Potentiel de fibre musculaire

La bonne position de I'aiguille dans
le muscle : c’est I'orellle qui le dit




... Mais on ne voit pas le méme spectacle...
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... en fonction de la distance...




... et du muscle !

N muscle fibres par UM

N UM par muscle
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L'examen EMG a I'aiguille, c’est...

* Un examen au repos e Un examen en contraction
— Activité d’insertion — Activité volontaire

— Activités spontanées

* NB
— Les activités d’insertion et spontanées sont des informations objectives

— L’'activité volontaire fournit des résultats objectifs (forme des PUM...) mais
dépend de la participation du sujet (collaboration, effort, doulevur...)



Conftraction volontaire Loi du tout ou rien

Potentiel d'unité motrice

- PUM : forme, taille, durée
- Recrutement



Conftfraction volontaire

1mv¥/D 50 ms/D .




Conftfraction volontaire

A faible effort A effort croissant puis maximal

- Analyse des PUM - Recrutement des UM



Analyse des PUM

Parametres

s TIENS
e T
Amplitude

]
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‘E% Phase —

<—-— Duration ———

Lors d’'une contraction volontaire faible chez un patient coopérant

Manuelle ou semi-automatique(*Multi-MUPs’)



Analyse des PUM Facteurs de variation

Calibre de Volume PUM / PUM total Pointe du PUM
I'aiguille d’enreg. tracé Durée FM / PUM Durée FM /UM
(diametre)
0.3 mm 0,6 mm 12420 6 ms (3-9) <15 2,3 ms (2-3) 204
0,46 mm 1 mm 20 a 30 10,5 ms (5-17) > 35 4,2 ms (3-6) 406

Une reduction d'amplitude doit toujours étre considérée avec suspicion, sauf si elle s'’accompagne
- d'une réduction de la durée du PUM
- ou d’une modification de forme type unité naissante

Facteurs physiologiques influencant les PUM

- Muscles

- Age : cf Cyril |

- Température : durée allongée par le froid, tout comme amplitude




Analyse des PUM

Analyse (semi) automatisee
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Multi-MUP

Muscle Nerve, 1994 Aug; 17(8):B42-51.

Reference values of motor unit action potentials obtained with multi-MUAP analysis.
Bischoff G1, Stalberg E, Falck B, Eeq-Olofsson KE.

= Author information

Amplitude (V)

Duration (ms}

Mean Upper Lower Mean Upper Lower

Muscle + 80 fim. firm. + 5D fim, Iim.
Deltoid 550 + 110 1531 162 104 +13 18 .4 4.2
Brachial

biceps 436 * 115 1414 178 98+14 16.4 42
Darsal

inter-

osseous 752 + 247 23 188 94+13 18.0 4.6
Lateral

vasius 687 £ 239 1854 172 11719 2186 46
Anterior

tibia} 666 = 254 1572 184 114 £ 12 18.4 4.6

'Department of Clinical Neurophysiclogy, University Hospital, Uppsala, Sweden.




Analyse des PUM

Analyse des ‘turns — amplitude’
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Analyse des PUM Outil additionnel bien pratique

Analyse des ‘turns — amplitude’

EMG de détection
Gauche Biceps Brachial Tampon [
1 mv/D 50 ms/D
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Lecture 21.3s/37.3s

o Parametres




Analyse des PUM Quelles anomalies 2

3 situations principales

- PUM de grande amplitude et durée augmentée - “grands potentiels”
- PUM de durée et éventuellement d’amplitude diminuées - “potentiels brefs”

- PUM polyphasiques et/ou indentés



Analyse des PUM PUM de grande amplitude

1 mM[/D 50 ms/D .




Analyse des PUM PUM de grande amplitude

1. AU cours de processus de dénervation réinnervation chronigue

PUM de grande taille > 5 mV, géants si > 10 mV, ef souvent de durée large

« Réorganisation des UM via bourgeonnement distal et réinnervation chronique

« Dans les atteintes lentes et chroniques plus que récentes ou aigués

Attention a la superposition de 2 UM
(ne déchargent pas exactement & la méme fréquence)



Analyse des PUM PUM de grande amplitude

2. AU cours de démyélinisation chronique

- Association d'une dégénérescence axonale au bloc de conduction, avec
dénervation des fibres musculaires ef réinnervation

- Dénervation fonctionnelle de fibres dépendant d’axones d conduction blogquée,
avec réinnervation par des axones actifs



Analyse des PUM PUM de grande amplitude

3. Au cours de certaines myopathies (myosites, dystrophies...)

- Réorganisation des UM avec grande taille

- Réinnervation des segments de fibres coupés de la plague motrice par
bourgeonnement collatéral

- Innervation de fibres musculaires néo-formées au cours de la régénération par des
terminaisons nerveuses de voisinage

-  Hypertrophie de surutilisation des fibres présentes

- Mais UM qui restent fines A

) { M Myositis

E.Fournjer, . . . . . . . . . . L




Analyse des PUM PUM de grande amplitude

2 mv¥/D 80 ms/D .




Analyse des PUM PUM d’'amplitude + durée réduite(s)

Durée de pointe < 1,5 ms

A noter

o Ces potentiels brefs sont riches en hautes fréquences : son sec et aigu

e |Is traduisent une réduction du nombre de fibres musculaires fonctionnelles au sein des UM

» Attention aux faux positifs : si I'aiguille est placée en périphérique d'une unité motrice, elle
peut n'enregistrer qu'une seule fibre : son déplacement permet d’obtenir un PUM de plus

grande taille et plus grande durée

* Les PUM de la face sont physiologiquement de faible amplitude et durée breve : difficile &
interpréter



Analyse des PUM PUM d’'amplitude + durée réduite(s)

1mvy/D 50 ms/D

e Les PUM de la face ont physiologiguement une faible amplitude et une durée courte.
Difficile de dire qu'un muscle de la face est myopathique...




Analyse des PUM PUM d’'amplitude + durée réduite(s) |
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e ...maqis on peut y arriver !



Analyse des PUM PUM d’'amplitude + durée réduite(s)

1. Au cours des myopathies
Inexcitabilité des fibres musculaires, fonctionnelle ou structurale ou liée a la nécrose

2. Au cours des troubles de la jonction neuromusculaire
Absence de confraction d'une partie des fibres musculaires innervées par une UM

3. Au cours de |ésions nerveuses tres distales

AU niveau des ramifications terminales des axones, par blocs de conduction distaux
(juste sur certaines fibres) ou dysfonctions axonales (ex : pathologies du
motoneurone)




Analyse des PUM

PUM ‘démultipliés’

Signe d’extension du territoire de I'UM par
bourgeonnement collatéral et incorporation
de nouvelles fibres musculaires

Composantes tardives liees  un défaut de
synchronisation des activités électriques

PUM polyphasiques
A B

Figure 14.27 Potentiels polyphasiques. A : deltoide apres
traumatisme du plexus brachial, phases : 6, durée totale :
10,0 ms, échelle : 100 pV-2 ms/div. B : jambier antérieur,
atteinte radiculaire L4, phases : 12, durée totale : 34,6 ms,
échelle : 100 uV-5 ms/div. C : jambier antérieur, SLA,
phases : 12, durée totale : 12,5 ms, échelle : 500 pV-5 ms/
div. D : deltoide, myopathie de Duchenne, phases : 6, du-
rée totale : 12,3 ms, échelle : 200 pV-2 ms/div. E. Fournier



Analyse des PUM PUM polyphasiques

Stade précoce d'une réinnervation par
repousse axonale apres dénervation
totale ou partielle

- Potentiels de réinnervation ou unités naissantes
(‘nascent units’)

E. Fournier



Analyse des PUM

PUM polyphasiques

0.2 m¥/D 30 ms/D.




Analyse des PUM PUM polyphasiques

Gauche Jambier Ant (AMP2)
2 mV/D 2 ms/D .




Analyse des PUM PUM polyphasiques

! Fournier

Extension du territoire de I'UM par réinnervation collatérale d'une fibre
fonctionnellement dénervée par le processus myositique



Analyse des PUM

PUM indentés : nombreux turns (> 5)

E. Fournier

PUM indentés

NB : méme si en nombre réduit, ces PUM
peuvent donner un aspect faussement riche

Myosite, 15t DI



Analyse des PUM

PUM indentés

0.5 m¥Y/D 50 ms/D




Analyse des PUM

PUM indentés

0.2 m¥/D 20 ms/D.




Analyse des PUM

PUM indentés

1 mv/D 50 ms/D .
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Recrutement 3 principes physiologiques

Loi des tailles : recrutement spatial (Henneman, 1965)

Elément fondamental : bien regarder I'amplitude des PUM au début de la contfraction +++



Recrutement 3 principes physiologiques

A SR RATIO 5
L'entrainement a ['unisson : 1UMsi 5 Hz
0 , , 2UMsi10H
« common drive » de la fréquence de décharge des MN | | 3umsi1s v
Effort faible : faible fréquence de décharge 10-15 Hz
Temporal recruitment
% MVC #
e Contraction en rampe
3
>
18
[}

« It tells you how much effort the patient actually putsin »




Recrutement 3 principes physiologiques

Les réseaux d'interneurones :
« marshalling network »
contréle du seuil et de la fréquence des MN

Activité de multiples circuits intferneuronaux (fronc cérébral, ME) :
- Pour faciliter ou inhiber I'entrée des commandes vers des MN
- Pour diriger les commandes vers telle ou telle fraction d'un pool de MN

- En tfenant compte des informations d'origine périphérique



Recrutement en pratique

»Recrutement spatial et temporel

Effort faible Effort intermédiaire Effort maximal
Peu d'UM UM plus nombreuses Tracé interférentiel
difficiles & compter
Petite taille Taille intfermédiaire Grande taille
Faible fréquence Fréquence plus rapide Fréquence élevée
5-10 Hz 10-20 Hz (mais difficile a estimer)
20-25 Hz

> Analyse de la fréquence a I'effort maximal
<20Hz =» origine cenfrale (Iésionnelle ou fonctionnelle)

>25Hz = afteinte du SN périphérique

> Analyse du ratio Fréquence de décharge <5
Nombre d'unités motrices —

Si > 5 :recrutement pauvre (dénervation, bloc de conduction ...)



Recrutement en pratique

1 mv/D 50 ms/D .




Recrutement anormadl Pauvre |

“ Tracé neurogene chronique




Recrutement anormadl

1mVv/D 50 ms/D .

Pauvre |



Recrutement anormadl

1 mv/D 50 ms/D .

Pauvre |



Recrutement anormadl

1 mv/D 50 ms/D .

Pauvre |



Recrutement anormadl Trop riche

Tracé myogene avec UM petites et fines

-_—" s =

NB : si I'atteinte musculai

'affecte que les fonctions mécaniques et
pas les propriétés électroph i

giques

= PUM de morphologie normale, uement recrutement excessif



Recrutement anormal Trop riche |

1 mv/D 50 ms/D




Recrutement anormal Trop riche |

1mv/D 50 ms/D




Recrutement inattendu mais pas anormal Faussement riche/pauvre

1. Ou comment dépister les troubles non périphériques via I'analyse du recrutement !

2 patterns
Recrutement pauvre Recrutement par bouffées
sans accélération d contenu riche
avec fracés peu amples plus ou Mmoins rythmique
> Atteinte cenftrale pyramidale > Atteinte cenftrale plutdt extra-pyramidale
- Origine fonctionnelle - Origine fonctionnelle

De facon générale, attention a I'interprétation de la force du patient




Faussement riche/pauvre

1mv¥/D 50 ms/D

Recrutement inattendu mais pas anormal




Faussement riche/pauvre |

Recrutement inattendu mais pas anormal

1 mv/D 50 ms/D .




Recrutement inattendu mais pas anormal Faussement riche/pauvre

2. La face

Lors de certains mouvements : activation d'UM ‘plus grandes’ a
haute fréquence (50Hz)

- aspect pseudo neurogene (par la fréquence)

Modification de la mimique : retour a un tracé habituel d la face

Figure 13.14 Tracé pseudo-neurogeéne de la face ¢t
. 5 , a sujet normal. Muscle triangulaire des lévres. A
- aspect pseudo myogene (par la richesse et I'amplitude des paue simple accéiere (33 1) ors e Feffort e
les coins de la bouche (écarter les commissures lab
PUM) B : enrichissement du tracé a la demande de ser
levres. Echelle : 1 mV-50 ms/div.
E Fournier



Faussement riche/pauvre |

Recrutement inattendu mais pas anormal

1 mv/D 50 ms/D .

Masseter



Recrutement inattendu mais pas anormal Faussement riche/pauvre

3. Tracé faussement accéléré par juxtaposition de 2 PUM jumeaux

Figure 13.8 Rythme de Piper : synchronisation des poten-
tiels d’unité motrice (noter la largeur des potentiels élémen-
taires), avec fluctuation rythmique de I'amplitude fglobale
du tracé. A : extenseur commun des doigts, échelle : 2 mV-

50 ms/div. B : jambier antérieur, échelle : 1 mV-50 ms/div.
E. Fournier



Recrutement inattendu mais pas anormal Faussement riche/pauvre

4. Le juge, c’est l'oreille ! Attention aux mauvais positionnements de I'aiguille

A
. - | it Mww YRl
Si aiguille a distance (ex trop superficielle) : PUM moins E 1 L] ’ i ‘ a ; #I | o Y
amples, ‘arrondis’ 5 | -‘ 0
= Apprécier I'enveloppe du tracé (normalement E— ‘,‘{ . 8'8
quelgues mV, si a distance 200-300 pV) “ f' ‘! I , i JH i Ml}h c 3
wM iy gmw i ,5;'4-.@“&%1 =0
Lk iadt Lk =
Figure 13.16 Correction d’un tracé pseudo-neurogéne.
. s . . Mll!itfl-i‘ 1= intemsselix dorsal. A : algl.?illﬂ piqll.l.& trop su-
Si denervation tofale, attenfion aux muscles de e o oo e o A S
VOiSinGge se COI’]TI’OCTOI’]T 1 mV-50 ms/div. E Fournier
1\1 ......
’IFJ*’WL‘\I"WI ,wa,.,u‘”m,ku”w”‘ 1;|| Q_(?\
38
- . . AR AR ERANEEER 3
Dans certains ‘gros’ muscles (ex quadriceps) : PR 2.9
PUM de grande taille a forte composante positive B c. (3D
oS5




Recrutement anormal Faussement neurogéne

Mais tracé pauvre # fracé neurogene chronigue !

Tracé pauvre avec fréquence > 20 Hz = mangue d'unités motrices disponibles

1. Bloc de conduction : fracé appauvri et accéléré mais pas de modification
morphologique des PUM

Y

500 mV/div E. Fournier



Recrutement anormadl

Faussement neurogéne |

1 mv/D 50 ms/D .




Recrutement anormal Faussement neurogéne

2. Tracé myogeéne : tracé appauvri et accéléré mais pas de réduction
(ou en tout cas pas d'augmentation d'amplitude des PUM)

* Processus myopathique : i )’ |

=> destfruction de toutes les fibres musculaires d’UM R B R B A S
= appauvrissement du tracé Myopathie, Quadriceps, MUP 4 mV
= accélération pour maintenir la force

E Fournier

* Processus myositique :

= Nécrose segmentaire

= Réinnervation de segments a distance de la plagque mofrice
=2 Augmentation de I'amplitude des PUM

Polymyosite, FDI, MUP 7 mV

NB : PUM qui restent fins en genéral




Recrutement anormadl

Faussement neurogéne |

1 mv/D 50 ms/D .




Recrutement anormadl

1. Myasthénie

Manque de fibres musculaires fonctionnelles

= Trace frop riche pour la force exercée

Faussement myogene

UM 2 E Fournier

................



Recrutement anormadl Faussement myogéne

2. Réinnervation débutante mais riche

3. Neuropathie trés distale

4. SLA avec lésions distales des MN |l LHi bbb L

Ex : SLA avec 2-3 UM tres polyphasiques , _
superposées : aspect trompeur ! v« ¢ s« o« e« e« te b EFournier” *



Et si vous hésitez....

L’oreille, c’est...
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Spécificités pédiatriques?



Analyses des PUMs: Normes pour ’'EMG de détection ?

« Saider de I’ analyse automatisée des potentiels unités motrices

Neuropathic MUAP

Normal MUAP

Amplitude

Myopathic MUAP

C‘WWMM
1 2

[ Duration —




Analyses des PUMs: Normes pour ’'EMG de détection ?

Conditions techniques d’enregistrement

-Taille de l'aiguille (25mmX30G), petit calibre, petit vol enregistrement
-Position de l'aiguille (pseudo aspect de PUMs avec pointe+ ample)
-Effet de la température, baisse temp augmente la durée/amplitude

Variations en fonction du muscle testé (taille UM, calibre fibres): exp face vs
membres

Variations en fonction de I'dge, maturation physiologique (5ms/1,5 mV)



EMG valeurs normales
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Potential amplitude/duration recorded with concentric needle electrode randomly inserted in tibialis anterior (12h-7d), needle diameter 0,1mm.
Romualdo et al., Arch Neurol 1960.



5-10 ans

>13 ans

CSA=1000 1000<CSA=1500) 1500<CSA=2(HH) 2000<CSA=2500 2500<CS A=3000 CSA>3000

Gitiaux et al., non publié




It is not possible to obtain an orderly assessment of the motor unit
potentials PUMs and insertional activity

Take advantage of various reflexes postures and innate motor
responses of the infant

In the leg the muscles that can provide more informations are TA
/iliopsoas, in upper limb: biceps brachialis

To record abnormal spontaneous activity, ook at the antagonist
muscles (gastrocnemii, vastus lateralis, triceps etc)



Analyse a posteriori du tracé EMG

analyses amplitude/turns et amplitude/durée
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Perception douloureuse et ENMG, quel est le ressenti des enfants ?

Conductions: 2

S Soefoo‘( : ““'j‘,s’

Frequency

15 - -
NS EMG: 3,75
EVA >4 ans
FLACC scale <4ans
10 -
5 .
0 -
8 7 6 5 4 3 -2 -1 0 1 2 3 4 5 6 7 8
+ >
Much better Much worse

EDX in comparison to a blood test

Ressenti équivalent a une ponction veineuse, I’essentiel est de savoir distraire et gérer I’anxiété des parents




Le conditionnement...en pratique

LE LIEU...agréable « kids friendly »

L’INSTALLATION= ENVIRONNEMENT CONNU
Présence des parents

Enfant en position réconfortante (genoux/bras pour les plus petits, poussette-fauteuil adaptés)
Aide technique/matériel notamment pour la distraction

LES OBJECTIFS DE L’EXAMEN

Expliquer brievement I’ examen et donner son ordre de réalisation (sensitifs d’abord)
Expliquer le réle de I'examen dans la prise en charge de I'enfant

Etre réaliste sur ce que I'on peut en attendre

Ne pas donner des résultats pendant la réalisation de 'TENMG

LA DOULEUR: pleurs=douleurs (pour les parents...)

Vo Cova Montrer sur soi ou sur doudou, pas sur maman !
te piquer Rassurer, établir une relation de confiance
mais pas

Le vocabulaire positif « c’est une sensation supportable »

« petit picotement », éviter le mot piqure...

Les images « On va te mettre un micro dans le muscle et on

va entendre un bruit, le tonnerre », « on va voir la montagne »

fongtemps. 3

o\

@ SH - Aszociation SPARADRAP



Peut on anticiper et maitriser la douleur...?

Les possibilités:

* Anesthésie locale (Emla)

Creme composée de deux anesthésiques locaux (lidocaine et
prilocaine) agissant par diffusion et induisant une anesthésie
cutanée de quelques millimetres : 3 mm apres 1 h de pose, 5 mm
apres 2 h.

Temps d’application: le plus long possible, au moins une heure
Mais comment organiser la pose de 'EMLA en pratique....??? En

pratique difficile...mais effet placebo...peut étre utile

* Le froid?
Abeille Buzzy® (froid et vibration)




Peut on anticiper et maitriser la douleur...?

Les possibilités:

» Sédation consciente par MEOPA (Mélange Equimolaire d’ Oxygene et Protoxyde d’Azote)
Protoxyde d’azote (N,0) 50% - Oxygene 50% +++++

« j’ai senti mais j’ai pas eu mal » (anxiolytique et euphorisant)

- Gaz pur, équimolaire, inodore, incolore, ininflammable

- Diffuse tres rapidement, tres peu soluble (pas d’accumulation), aucune transformation
- Effet rapide en 3 minutes et réversible en 5 minutes

- Toxicité =0

- Effets indésirables (10%) : excitation, nausées, désorientation, céphalées

* Sédation chez le nouveau-né de moins de 3 mois
-Saccharose : 30g pour 100ml d’eau, effet 3 a 7 minutes

-Succion



Pendant tout I'examen, interagir avec l'enfant...

* Distractions: les écrans+++, jeux etc

AwrE (_.a;g
* Parler des sujets favoris: whcnsssS i
Ecoles
Copains * Faire participer I’enfant (et la famille):
Vaca.nces On va chercher ensemble « la plus grande montagne »
Musique

On va faire « de la magie »
On va écouter «le tonnerre dans le muscle »




Douleur et EMG de détection a l'aiguille « en pratique »

-Type d’aiguille (le plus petit diamétre)
-Mouvements de l'aiguille (pas brusques)

-Positionnement de la main/aiguille

-Eviter les muscles distaux (si possible)

-Eviter la technique du « moustique » en privilégiant
1-2 muscles

-S’aider de la relecture a posteriori




En conclusion: « Focused » EMG

-Faire peu mais bien, ne pas succomber a la tentation de I’ examen exhaustif avec
une technique irréprochable...qui sera long et rendra I'examen douloureux et
inconfortable pour I'enfant...

-Bien choisir les muscles en fonction de la question posée...

-Utiliser la relecture a posteriori, les logiciels d’analyses peuvent aider...

-Choisir des muscles que l'on pourra activer....(exp TA, EDB, BB...)

Aller a I'essentiel et étre déterminé a réaliser un examen permettant de répondre a
une question a la fois (on ne peut pas tout faire en une fois...)






3 réponses possibles... pas plus...pas moins...
e L' ENMG oriente vers une afteinte neurogene

e L' ENMG oriente vers une atteinte musculaire (primitive ou
secondaire par anomalie de la tfransmission NM)

e |' ENMG est considéré comme normal



L ENMG oriente vers une cause
neurogene



CAS1

2¢me enfant, parents non consanguins
Grossesse: RCIU, 1810g a 38SA

A 1 mois: insuffisance respiratoire aigue nécessitant
intubation/ventilation

Découverte paralysie diaphragmatique droite: plicature chirurgicale
Examen clinigue a M1: hypotonie
Mutations SMN négatives et ENMG a 2 mois considéré « normal »



CAS1

e Vu a Necker a 3,5 mois

e Examen clinique: excellent contact, mouvements spontanés
pauvres, amyotrophie distale predominant aux membres
inférieurs,

ROTs absents, paralysie diaphragmatique bilatérale.

Signes negatifs: pas d’'atteinte faciale, pas de fasciculations
linguales, pas de rétraction ni de déformation.



Motor nerves conduction results

CAS 1
IR

Median Thenar

Tibial Ankle 4.0 20 0.3

Sensory nerves conduction results

Median Wrist

Sural Ankle

*Needle EMG: (TA/BB) acute and chronic denervation



CAS 1 A. Electromyography study (10 weeks): Normal (left tibialis anterior muscle), 0.5 mV/D, 50ms/D
B. Electromyography study (17 weeks): Acute denervation (left tibialis anterior muscle), 0.2 mV/D, 50ms/D

C. Electromyography study (17 weeks): Neurogenic unit (left tibialis anterior muscle), 0.5 mV/D, 50ms/D

LA L

T




CAS1

Neuropathie sensitive et moftrice rapidement progressive

Afteinte diaphragmatique et musculaire (atteinte distale et MI++)
s’aggravant

=2



CAS1

 Neuropathie sensitive et moftrice rapidement progressive

e Afteinte diaphragmatique et musculaire (atteinte distale et MI++)
s’aggravant

e =Spinal muscular atrophy with respiratory distress (SMARD1)

mutations hétérozygotes IGHMBP2
(c.2611+1G>T/c.1273C>T)



Spinal Muscular Atrophy with Respiratory Distress

e «« Non 5q SMA », transmission autosomique récessive

 Mutations IGHMBP2 mutations codant pour une protéine
appartenant au groupe des « ATP-dependent 5'—-3' helicases »

o Aftteinte respiratoire et musculaire progressive de la premiere
année de vie

e |Les formes a début néonatal sont caractérisees par :

-PN <3eme percentile

-Début avant 3 mois

-Paralysie diaphragmatique (uni ou bilatérale)

-Dépendance ventilatoire rapidement progressive (1 mois/début)

Pitt et al., Brain 2003; Gitiaux et al., Child Neurol 2013; Viguier et al., NMD 2019



3 -eme enfant (2 deces neonataux
précoces en Inde), parents apparentés

e Né eutrophe 36SA, hydramnios

* Hypotonie sévere ef immediate a la
naissance avec déependance ventilatoire,
pas de SD, déformations des extréemités,
hypomimie

e [RM cérébrale, CPK, PW SMN DMPK RAS
e PEA altérés
e Déces a M2



Motor nerves conduction results

CASE 2

Median Thenar 4.95
Tibial Ankle 5.5 6.0 2

Sensory nerves conduction results

Median Wrist -

Sural Ankle

*Needle EMG: (TA/BB) neurogenic pattern



CASE 2

 Neuropathie hypomyélinisante VC<10 m/s

e + début précoce, atteinte sévere

o =02



CASE 2

 Neuropathie hypomyélinisante VC<10 m/s
e + début préecoce, atteinte severe

= Neuropathie hypomyélinisante congénitale (Dejerine-Sottas
disease); mutations homozygotes CNTNAP]T (c.2901_2902del)



* Neuropathies demyélinisantes heréditaires d début précoce
(<2ans)

e Transmission autosomique recessive ou de Novo

o Définies par des vitesses de conductions tres basses <10m/s

e LCR: hyperprotéinorachie

 Hypotonie sévere, aréflexie, arthrogrypose, insuffisance respiratoire
e Genes impliqués: MPZ, PMP22, ERG2, CNTNAPI...etc

Nizon et al., Eur ] Med Genet 2017; Laquerriere et al., ] Med Genet 2022



L’"ENMG est en faveur d’une
cause musculaire



Premier enfant de parents apparentés (cousins germains)
A 32 SA identification d'une hernie diaphragmatique
Naissance 37 SA, chirurgie de la hernie a J3
Dépendance ventilatoire avec 4 échecs d'extubation

A I'examen clinique, hypotonie axiale modérée, hypomimie,
mouvements oculaires normaux

Paralysie diaphragmatique bilatérale (Rx and échographie)



Motor nerves conduction results

= I

Median Thenar

Tibial Ankle 2.7 33 5.5

Sensory nerves conduction results

Median Wrist



Left TA 1mv/D 50ms/D

*Needle EMG: (TA/BB/tongue) myogenic pattern
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CAS 3

EMG FU sum
iuche 2-Orbiculaire paupiére
.m¥y/D 1 ms/D

Tableau | Autre

Enreg. J[I;tjtse]r
1(1) 42.1
2 (2) -
3(3) 34.7
4(4) 45.6
5(5) ==
6 (6) --
7(7) 133

12 (11) 8.8
13 (12) 4.6
14 (13) 40.6
15 (14) =

Moyenne 46.6

<

IP1

MC
(7]

42
34
45



ENMG en faveur d'une atteinte musculaire (atteinte primitive de
la JNM?)

+ paralysie diaphragmatique bilatérale avec relative préservation
de la mofricité globale

=2



e ENMG en faveur d'une atteinte musculaire (atteinte primitive de
la JNM?)

e + paralysie diaphragmatique bilatérale avec relative préservation
de la mofricité globale

e =Syndrome myasthénique congénital, mutations homozygotes
MUSK (c.2300G>A)



Syndrome myasthéniques congénitaux

De révélation néonatale mais parfois plus tardive ou symptome sous
évaluées initialement

Signes évocateurs: ptosis, ophtalmoparésie, hypomimie, atteinte de la
SD, cri faible, paralysie des CV, insuffisance respiraoire inexpliquee
avec apnées paroxystiques, arthrogrypose...

Y penser si I'examen est en faveur d'une pathologie NM mais ENMG
considére nl/subnl

Y penser si a I'"ENMG présence de réponses motrices répétitives
(double réponse apres un seul stimulus) ou pattern d'atteinte
musculaire en EMG de détection.

. . ' / .
Engel et al., Lancet Neurol 2015 ; ;



Et si 'ENMG est considéré comme normal ?

Un ENMG normal permet toujours d’exclure une atteinte de la
corne antérieure ou axonale motrice (5 or non 5q SMA)

Penser & demander un contréle a J15 (exp SMARD)

Siun SMC est plausible cliniquement, demander les fests adequats:
SNR et étude “FUS”

Un ENMG considéré normal est possible dans certaines formes de
MC/SMC donc ne doit pas dissuader de faire BM et panel NGS
dédiés

A l'inverse un ENMG normal permet souvent d'éliminer une
pathologie NM et de réorienter le bilan vers I'exploration du SNC



