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Presentazione dell’edizione italiana

Ci & stato richiesto dalla Casa Editrice Piccin Nuova
Libraria di provvedere alla traduzione di un testo che viene
considerato un riferimento unico per chi si occupa di neu-
rofisiologia clinica e soprattutto per chi si vuole avvicinare
a questa disciplina. Per il neurologo interessato allo studio
delle malattie del sistema nervoso periferico e dei muscoli
¢ importante — come del resto per tutte le discipline medi-
che e, in particolare, per 'ambito neurologico — oltre che
conoscere le manifestazioni cliniche e gli elementi di dia-
gnosi e di terapia, possedere solide basi di anatomia strut-
turale e funzionale e di fisiologia, senza le quali la neurolo-
gia clinica rischia di sembrare un’arte occulta.

I neurofisiologo clinico ha a disposizione una serie di
strumenti grazie ai quali & possibile indagare gli aspetti
funzionali e disfunzionali del sistema nervoso periferico.
La potenza di questi strumenti implica, tuttavia, una par-
ticolare complessita del loro utilizzo: senza una solida for-
mazione di base I'esecuzione e 'interpretazione dei reperti
rischia di essere inutile o incomprensibile, se non addirit-
tura fuorviante. Come gli Autori spiegano nelle Prefazioni
all’edizione originale, ¢ fondamentale l'integrazione delle
conoscenze di anatomia e fisiologia con gli aspetti clinici.
Parallelamente, & necessario avere chiaro che I’esame stru-
mentale &, per 'appunto, uno degli strumenti nelle mani
del clinico che non puo fare a meno di partire, nell'indagine
del paziente, dagli aspetti clinici (i dati ricavati dalla raccol-
ta anamnestica e dall’esame obiettivo) e a questi ritornare
una volta che & riuscito a formulare un’ipotesi diagnostica
coerente, grazie alle proprie conoscenze e a quanto ricavato
da una diagnostica strumentale accuratamente eseguita.

Il valore principale di questo testo risiede nell'imposta-
zione metodologica che vuole dare, non accontentandosi di
essere un banale (si fa per dire) manuale di elettromiogra-

fia. Guidando il suo fruitore in un percorso che parte dagli
aspetti di base dell’anatomia e della fisiologia, questo volu-
me fornisce i fondamenti funzionali della diagnostica elet-
trofisiologica, illustra in modo dettagliato (su questo il sup-
porto iconografico e audiovisivo &, secondo noi, fondamen-
tale) gli aspetti esecutivi dei diversi esami, fa comprendere
come interpretare i dati acquisiti per integrarli infine con il
quadro clinico. Non ultimo, 'introduzione della diagnosti-
ca ecografica ha un notevole valore; nella nostra esperienza
vediamo come I'ecografia neuromuscolare diventi sempre
di pitt uno strumento di estrema importanza nelle mani del
neurofisiologo clinico, non solo per gli aspetti diagnostici,
ma anche in relazione agli sviluppi in ambito terapeutico di
alcune condizioni (si pensi, tanto per fare un esempio, al
trattamento delle distonie focali).

Tradurre questo testo & stata anche per noi un’opportu-
nitd per rinnovare molte delle nostre conoscenze, al punto
che riteniamo si tratti di un testo utile non solo a chi prati-
ca la neurofisiologia clinica, ma anche al neurologo clinico
che voglia consolidare la propria preparazione circa la dia-
gnosi delle malattie del sistema nervoso periferico.

E infine giusto riconoscere chi ci ha aiutato in questo
lavoro. Ringraziamo la nostra collega, Dottoressa Valentina
Gasparini, che ha contribuito alla revisione critica di alcuni
capitoli. Ringraziamo I'Editore Piccin e tutto il suo staff per
la fiducia accordataci, in particolare la Dottoressa Cecilia
Allegri e la Dottoressa Elisabetta Pasca per il prezioso sup-
porto editoriale. Ringraziamo infine tutti coloro che pos-
siamo considerare nostri maestri e che hanno contribuito,
negli anni trascorsi, a farci crescere professionalmente.

Pierluigi Bertora
Maurizio Osio



Viii

Nota alla traduzione

Linglese & oramai la lingua franca all'interno della comuni-
ta medica mondiale e gran parte della terminologia medica
italiana vede l'utilizzo estensivo di vocaboli inglesi. Tradu-
cendo un testo ci si scontra con diversi problemi, alcuni
facilmente superabili (italiano e inglese hanno evidenti
differenze nella costruzione sintattica, nell'uso della pun-
teggiatura...), altri meno. Molti termini tecnici inglesi sono
difficili da tradurre, se non del tutto intraducibili a meno di
acrobazie linguistiche tra il buffo e il grottesco; per fortuna
il loro utilizzo ¢ talmente entrato nell'uso comune che una
traduzione in italiano sarebbe superflua. Abbiamo pertanto

deciso (anche per rispetto della nostra lingua) di non forza-
re la traduzione di termini tecnici o scientifici laddove cio
non fosse necessario o in ogni caso utile alla comprensio-
ne. Per converso & stata fatta la scelta di privilegiare I'uso
dell’italiano in luogo dell’inglese o del latino per la nomen-
clatura anatomica e in particolare per i nervi e i muscoli,
eventualmente mantenendo alcune sigle riferite al termine
in latino (e talora all'inglese) se entrate nell'uso corrente.

Dante ne sarebbe contento; speriamo che Shakespeare
non se ne abbia a male.



Presentazione

Lelettromiografia (EMG) & un esame relativamente nuo-
vo. Quando iniziai il mio internato alla Mayo Clinic nel
1973 con i Dottori Ed Lambert e Jasper Daube, questa
tecnica non era ampiamente disponibile e il macchinario
era piuttosto rudimentale. Gli apparecchi avevano un’ar-
chitettura valvolare, erano grandi e ingombranti, occupa-
vano buona parte dello studio e necessitavano di continue
regolazioni e calibrazioni. I filtri dovevano essere regolati
manualmente per ogni singolo paziente ed esame. Non
servivano riscaldatori dal momento che la stessa macchina
generava abbastanza calore per tenere i pazienti al caldo e
fare sudare abbondantemente lo studente, specialmente in
presenza del suo responsabile.

Molte cose sono cambiate da allora. Grazie alle nuove
tecnologie disponiamo di apparecchi compatti, a stato soli-
do, estremamente accurati e affidabili. E possibile modifi-
care il guadagno e il filtraggio al tocco di un pulsante o una
manopola. Inoltre, grazie all'impegno di personaggi come
Lambert, Daube e molti altri, c’¢ stata una crescita espo-
nenziale delle conoscenze nel campo della EMG e della
neurofisiologia clinica grazie alla quale attualmente abbia-
mo conoscenze approfondite circa i reperti neurofisiolo-
gici di molte malattie del sistema nervoso periferico. Per
quanti di noi hanno una pratica quotidiana delle malattie
neuromuscolari e della neurofisiologia clinica, la EMG e gli
altri esami neurofisiologici sono di grandissimo aiuto per
formulare la diagnosi e indirizzare la terapia. Per molti di
noi la EMG, dopo I’esame neurologico, ¢ il singolo esame
di maggiore utilitd nel chiarire la diagnosi differenziale di
una problematica neuromuscolare a genesi incerta.

Tutti noi affermiamo che la EMG & di fatto un’estensio-
ne dell’esame clinico e che & utile se i dati sono interpre-
tati nel contesto di un accurato esame neurologico. Nella
pratica, tuttavia, questa regola spesso non viene rispettata
e vi & ultimamente la tendenza a formare dei “neurofisio-
logi clinici” che hanno una grande pratica di laboratorio,
ma scarsa esperienza clinica. Questo & un approccio peri-
coloso, poiché la EMG e gli altri esami neurofisiologici,

pur essendo molto sensibili e potenti, sono soggetti a erro-
ri di interpretazione e pertanto vanno sempre valutati con
grande attenzione da parte di un medico con una adeguata
esperienza clinica. Un esame EMG male interpretato o
male eseguito pud indurre ad eseguire altri esami inutili
0, peggio, trattamenti inappropriati o addirittura perico-
losi. Praticamente ogni settimana giungono presso il mio
laboratorio pazienti inviati a causa di esami male eseguiti
o male interpretati. Vi & pertanto bisogno di pubblicazio-
ni che enfatizzino I'importanza dell’approccio clinico agli
esami neurofisiologici.

Vi sono molti trattati di ottima qualitd che approfondi-
scono gli aspetti tecnici e, in una certa misura, clinici della
EMG. Il valore unico del testo di Preston e Shapiro consi-
ste nel rilievo che da alle correlazioni clinico-strumentali.
Il libro tratta in misura ampia e in modo chiaro gli aspetti
tecnici, ma la sua principale qualitd & proprio I'enfasi che
viene data alle correlazioni clinico-neurofisiologiche, all’ap-
proccio pratico e interattivo con il lettore e allo stile che si
avvicina molto al modo di pensare del neurofisiologo clini-
co quando affronta un caso complesso. Anche le discussio-
ni circa i problemi tecnici sono assai utili. Il monito degli
autori circa I'importanza, nel dubbio, di smettere di stimo-
lare o infiggere aghi, di riconsiderare i dati anamnestici e di
rieseguire I'esame obiettivo vale la pena di essere ripetuto
a tutti gli studenti in formazione.

Questo libro si aggiunge in maniera proficua e rilevante
alla letteratura elettromiografica. Sard sicuramente utile a
chi deve imparare la EMG, ma anche all’elettromiografista
esperto che potra rinfrescare le proprie conoscenze. Dopo
cid non mi resta che congratularmi con i Dottori Preston e
Shapiro, con una punta di invidia: avrei voluto scrivere io
questo libro.

John J. Kelly, Jr., MD

Chief, Department of Neurology

Deputy Director, Cooper Neurological Institute
Camden, New Jersey

Lattuale posizione del Dottor Kelly & Chair Emeritus, Department of Neurology, George Washington University, Washington, DC.
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Prefazione alla quarta edizione

Sin dalla prima pubblicazione di questo libro nel 1997 e
dalla seconda e terza edizione rispettivamente nel 2005
e nel 2012 siamo sempre pit gratificati dall’accoglienza
positiva che ha ricevuto. E con grande umilta che abbiamo
visto, nei nostri viaggi attraverso il paese e in diverse parti
del mondo, come molti medici abbiano apprezzato il libro
(e ci abbiano chiesto una foto con loro). Lo scopo princi-
pale resta lo stesso, ossia fornire uno strumento che integri
gli esami elettrodiagnostici e le malattie neuromuscolari
in maniera pratica e concisa, tenendo sempre a mente il
concetto per cui gli esami delle conduzioni nervose e I'e-
lettromiografia (EMG) sono un’estensione dell’esame neu-
rologico.

Dal momento che l'intenzione di questo testo era ed
¢ tuttora fornire informazioni fondamentali ed essenziali
e che, dall’epoca della precedente edizione, queste infor-
mazioni fondamentali ed essenziali non sono granché cam-
biate, giunge spontanea la domanda: perché una quarta
edizione? In primo luogo, la stesura di una quarta edizione
ci ha permesso di aggiornare molti capitoli, in particolare
quelli che trattano le patologie, con le nuove informazioni
dalla letteratura medica. In secondo luogo, abbiamo potu-
to aggiungere tabelle e figure migliorando la comprensio-
ne del testo. In ultimo, uno dei principali miglioramenti
nella precedente edizione era stato l'inserimento delle
figure di anatomia sezionale dei muscoli utilizzati per la
EMG ad ago. Lidea nell’edizione del 2012 era che, per
padroneggiare la EMG ad ago, fosse necessario pensare in
tre dimensioni: non solo conoscere la posizione esatta del
muscolo, ma anche quella dei muscoli vicini e, ancora pitl
rilevante, quali fossero le altre importanti strutture, vasco-
lari e nervose, da evitare. L'aggiunta dei dati di anatomia
sezionale in un certo senso ha prefigurato il motivo princi-
pale della scelta di redigere una quarta edizione: I'aggiun-
ta delle correlazioni dell’ecografia neuromuscolare. Dalla
terza edizione di questo libro molte cose sono cambiate
nel campo dell’ecografia clinica. Il valore dell’ecografia
neuromuscolare & stato chiaramente definito ed & sicura-
mente destinato ad accrescersi nel futuro. Lecografia neu-
romuscolare ¢ il naturale complemento degli esami elet-
trodiagnostici (ED). Come ¢ vero che gli esami ED vanno
eseguiti da medici formati in patologia neuromuscolare, lo
stesso vale per Uecografia neuromuscolare, dal momento
che un medico con competenze in patologia neuromusco-
lare conosce bene U'anatomia dei nervi e dei muscoli e le
patologie che colpiscono queste strutture. Lecografia neu-
romuscolare presenta molti vantaggi. E sicura, indolore,
praticamente priva di effetti collaterali, ma soprattutto &
dinamica e permette di visualizzare i nervi, i muscoli e i
tendini mentre un arto viene mobilizzato (attivamente o
passivamente), consentendo cosi di comprendere meglio
i rapporti tra i nervi e i muscoli esaminati e le strutture
circostanti. La conoscenza dell’ecografia neuromuscola-
re migliora la capacitd di eseguire 'esame ED; in effetti
riteniamo che la nostra conoscenza dell’anatomia dei nervi
e dei muscoli sia pin che raddoppiata da quando abbia-

mo iniziato ad eseguire gli studi ecografici. La ricerca nel
campo dell’ecografia neuromuscolare ha avuto una grande
espansione e ogni anno vengono pubblicati migliaia di arti-
coli su riviste scientifiche peer-reviewed. Molte universita
e societa scientifiche organizzano seminari e workshop di
ecografia neuromuscolare. Il training in ecografia neuro-
muscolare fa parte di molti programmi formativi e corsi di
specializzazione in EMG.

Il nostro testo non intende essere sostitutivo di un trat-
tato approfondito di ecografia neuromuscolare, ma piut-
tosto uno strumento che offra le basi di questa pratica ed
evidenzi le sue caratteristiche pitt utili nell’essere un com-
plemento degli esami ED. In questa edizione sono presenti
tre nuovi capitoli: (1) Principi di ecografia neuromuscolare;
(2) Ecografia neuromuscolare delle mononeuropatie; (3)
Ecografia neuromuscolare delle polineuropatie, malattie
del motoneurone e miopatie. Inoltre, in quasi tutti i capito-
li clinici & stata aggiunta una sezione di Correlazioni ecogra-
fiche, corredata da centinaia di nuove figure. Quasi tutte
le immagini ecografiche mostrano, insieme alle immagini
originali, le medesime immagini colorate in modo da faci-
litare I'apprendimento. Nei riferimenti bibliografici citia-
mo diversi eccellenti trattati e lavori in ambito ecografico
applicato alle malattie neuromuscolari. E importante sot-
tolineare che l'ecografia neuromuscolare non sostituisce, né
mai sostituira, gli esami ED, ma ne rappresenta un com-
plemento. Gli esami ED valutano gli aspetti fisiologici del
nervo e del muscolo, cosa che ’ecografia non & in grado di
fare, e spesso permettono di localizzare il problema. Per
contro, I’ecografia ¢ una metodica di imaging che permette
non solo di localizzare frequentemente la sede del danno,
ma anche di aggiungere informazioni diagnostiche specifi-
che che gli esami ED non sono in grado di rilevare. Una
volta acquisite le informazioni dagli esami ED, I'esame eco-
grafico pud essere correttamente indirizzato in modo da
ottenere ulteriori informazioni strutturali e dinamiche di
grande importanza.

Come per le precedenti edizioni, questo testo intende
porsi come una singola risorsa per quei medici che deside-
rano imparare o che eseguono gli esami elettrodiagnosti-
ci. Attualmente pud anche essere utilizzato per imparare
i concetti di base dell’ecografia neuromuscolare e il modo
in cui I'ecografia pud essere utilizzata a complemento degli
esami ED. Ci aspettiamo che in futuro gli elettromiografi-
sti indirizzeranno sempre pit pazienti all’ecografia neuro-
muscolare o eseguiranno essi stessi questo esame. Questo
testo ¢ in ogni caso di aiuto.

Dal nostro punto di vista di docenti per oltre trent’an-
ni in corsi di formazione accademica, di specializzazione e
di dottorato, riteniamo che sia importante per un medi-
co apprendere in maniera solida i principi fondamentali
descritti in questo libro. In questo modo disporra di tutti
i concetti di base e delle informazioni necessarie per com-
prendere e interpretare adeguatamente gli esami elettro-
diagnostici, come pure per capire quali sono gli ambiti di
applicazione dell’ecografia neuromuscolare in associazione
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agli esami ED e come interpretare correttamente tali esa-
mi. Nondimeno, 'apprendimento dei concetti presentati
in questo libro circa I'esecuzione degli esami ED ed ecogra-
fici non pud sostituire I'esperienza pratica e adeguatamen-
te supervisionata. Lo scopo di questo testo & presentare
le informazioni in maniera logica e facilmente compren-
sibile. Abbiamo pitt volte detto ai nostri studenti che la
pratica dell’elettrofisiologia clinica assume un significato
se si hanno adeguate conoscenze dell’anatomia, della fisio-
logia e della semeiotica neurologica, e ancora di pitt se si

conoscono le correlazioni ecografiche. Noi ci auguriamo
che, grazie alle informazioni contenute in questo libro, un
medico sia in grado di sedersi vicino al paziente, raccogliere
I’anamnesi, eseguire un esame neurologico e utilizzare i test
elettrodiagnostici pitt appropriati, eventualmente comple-
tando I'esame con uno studio ecografico, giungendo infine
a formulare una diagnosi accurata e completa.

David C. Preston
Barbara E. Shapiro
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Prefazione alla terza edizione

Sin dalla prima edizione di questo libro nel 1997 e dal-
la seconda edizione del 2005 siamo stati onorati dai tanti
giudizi positivi ricevuti dai medici e dagli specialisti in for-
mazione. Questo testo & diventato uno strumento chiave
del percorso formativo di specializzandi e medici nella neu-
rofisiologia clinica e nello studio delle malattie neuromu-
scolari. Lobiettivo della prima edizione era stato quello di
redigere un manuale nel quale venissero integrati in manie-
ra proficua e concisa le informazioni cliniche e i riscontri
degli esami elettrodiagnostici nell’ambito delle patologie
neuromuscolari, tenendo sempre a mente il principio per
cui gli esami delle conduzioni nervose e la EMG sono un’e-
stensione dell’esame clinico. Nella seconda edizione ¢ stata
aggiunta la registrazione su CD delle forme d’onda EMG,
cosicché lo studente avesse modo di ascoltare e riconoscere
i tipici reperti EMG. Nella seconda edizione sono anche
state integrate molte informazioni e sono stati aggiunti
diversi capitoli, precisamente in merito alla EMG pediatri-
ca, a principi di elettricita ed elettronica, alla EMG nelle
unitd di terapia intensiva, alle problematiche iatrogene e
alla statistica applicata alla EMG.

Dal momento che I'obiettivo di questo testo era, e resta,
quello di fornire informazioni di base ed essenziali, e che
di fatto queste non sono significativamente cambiate nel
corso degli ultimi anni, la domanda &: “perché una nuova
edizione?”. Le ragioni sono molte.

In primo luogo, accediamo a molta dell’informazione
scientifica di cui necessitiamo, sia questa in forma di arti-
coli scientifici che di libri di testo, mediante tablet o altri
strumenti elettronici. Attualmente usiamo questi disposi-
tivi per collegarci alle cartelle cliniche, ricercare informa-
zioni sui farmaci e accedere ad aggiornamenti medici. Per
questi motivi riteniamo che abbia senso fornire questa ter-
za edizione in versione digitale insieme a quella cartacea.
Anche se a molti di noi non piace I'idea di sostituire i libri
stampati con le versioni digitali, ci rendiamo conto, anche
vedendo i modus operandi dei nostri studenti e specializ-
zandi, che stiamo andando in quella direzione.

In secondo luogo, redigere la terza edizione ci ha dato
I'opportunita di rivedere la letteratura medica sugli argo-
menti trattati dal 2005 ad oggi, in particolare per quanto
riguarda i capitoli dedicati alle patologie. Dalla pubblicazio-
ne della seconda edizione ci sono stati significativi progressi
nella comprensione dei meccanismi fisiopatologici e gene-
tici, come pure sulla terapia di molte malattie neuromusco-
lari, e queste informazioni aggiornate sono state incluse nel
testo. Alcune metodiche diagnostiche sono migliorate e ne
sono state introdotte di nuove; anche questi aspetti sono
stati inseriti nella terza edizione.

In terzo luogo, grazie ai progressi nell’ambito editoriale,
le figure sono state migliorate e molte di queste, come
pure la maggior parte delle fotografie, sono pubblicate a

colori. Noi siamo fermamente convinti che “un’immagine
vale mille parole” e pertanto abbiamo aggiunto oltre 100
nuove illustrazioni e fotografie e ne abbiamo aggiornate
molte altre. Tra i principali miglioramenti di questa terza
edizione vi & sicuramente l'inclusione delle immagini di
anatomia sezionale dei muscoli analizzati mediante EMG.
Per padroneggiare la EMG ad ago ¢ necessario pensare in
tre dimensioni, ossia non solamente sapere dove & situato
il muscolo, ma anche quali altri muscoli sono presenti nel-
le vicinanze e, ancora pitt importante, quali sono le strut-
ture vascolari e nervose in prossimita che devono essere
evitate. A questo fine abbiamo adattato i disegni di sezioni
anatomiche tratte dal notevole lavoro di Eycleshymer e
Schoemaker pubblicato nel 1911. Ogni disegno & stato
scansionato e successivamente orientato nella posizione
utilizzata per la EMG. Il muscolo di interesse ¢ stato evi-
denziato in rosso e anche le altre strutture vicine (nervi,
arterie, vene, tendini) sono state evidenziate in colore.
Infine ¢ stata aggiunta un’immagine dal vivo di una EMG
convenzionale orientata secondo il punto di vista dell’e-
saminatore. In questo modo, per ogni muscolo studiato
con la EMG vi & una foto che mostra il corretto punto di
inserzione come pure le informazioni anatomiche sezionali
rilevanti per quella regione.

Come le prime due edizioni, anche questa intende for-
nire uno strumento unico per i medici in formazione o che
eseguono esami elettrodiagnostici. Dal nostro punto di
vista di docenti per oltre vent'anni a livello accademico e
specialistico, riteniamo che se un medico ha acquisito in
maniera completa gli elementi fondamentali contenuti in
questo libro possiede tutti i concetti e tutte le nozioni di
base per poter comprendere e interpretare gli esami elet-
trodiagnostici. Anche se viene fornita una notevole mole
di informazioni circa 'esecuzione degli esami, nulla pud
sostituire I'esperienza pratica sotto la guida di un medico
esperto. In ogni caso la disponibilitd di supporti audiovisi-
vi rende molto pitt facile riconoscere e interpretare i dati
strumentali.

Lobiettivo di questo libro & presentare il materiale in
una forma logica e di facile comprensione. Gli Autori han-
no spesso spiegato ai loro studenti che I'esecuzione degli
esami elettrodiagnostici acquisisce un senso solo se si cono-
scono gli elementi fondamentali dell’anatomia, della fisio-
logia e della semeiotica neurologica. Noi ci auguriamo che,
grazie alle informazioni contenute in questo libro, un medi-
co possa sedersi vicino al paziente, raccogliere I'anamnesi,
eseguire un esame neurologico e utilizzare i test elettrodia-
gnostici pitt appropriati per giungere infine a formulare una
diagnosi accurata e completa.
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Prefazione alla seconda edizione

Sin dalla prima edizione di questo libro nel 1997 siamo sta-
ti onorati dai tanti giudizi positivi ricevuti dai medici e dagli
specialisti in formazione. Lobiettivo della prima edizione
era quello di scrivere un testo che integrasse in maniera
pratica e concisa la diagnostica elettrofisiologica e la clini-
ca delle malattie neuromuscolari, tenendo bene a mente
il concetto per cui gli esami delle conduzioni nervose e la
elettromiografia (EMG) sono un’estensione dell’esame cli-
nico. Poiché con questo libro si intende fornire informazio-
ni di base ed essenziali, ci siamo posti la domanda: “perché
una seconda edizione?”. Gli autori riconoscono che negli
ultimi sei anni non sono stati scoperti nuovi muscoli nel
corpo umano e neppure nuovi nervi sono stati identificati
mediante diverse metodiche, tra cui studi di genetica e di
biologia molecolare. Anche se la maggior parte delle infor-
mazioni nell’ambito degli studi elettrodiagnostici e delle
malattie neuromuscolari non & cambiata, abbiamo voluto
scrivere questa seconda edizione per ampliare e migliorare
diversi argomenti.

In primo luogo, e di particolare importanza, vi ¢ il fatto
che I'elettromiografia ad ago & basata sulla corretta inter-
pretazione in tempo reale delle onde registrate. Se & vero
che si possono studiare le forme d’onda fino alla nausea,
¢ molto difficile apprezzare le caratteristiche acustiche e
visive di un’onda finché non la si sente e non la si vede. Nel
corso degli ultimi 15 anni abbiamo raccolto esempi video
di classici tracciati EMG da un vasto numero di pazien-
ti. Due anni dopo la pubblicazione della prima edizione
abbiamo pubblicato una videocassetta con la raccolta delle
pitt comuni onde EMG. Grazie alle nuove tecnologie pos-
siamo registrare in forma digitale queste onde su un CD
che accompagna questo libro. In questo modo, il lettore
pud leggere il CD su un qualsiasi computer e osservare
e udire le caratteristiche dei pitt comuni tracciati EMG.
Dal momento che sono in forma digitale le tracce possono
essere congelate e riprodotte tutte le volte che si vuole.
Le descrizioni del testo e le discussioni di ogni tracciato,
in questo modo, sono molto meglio comprensibili grazie al
CD allegato.

Dalla pubblicazione della prima edizione ci sono stati
significativi progressi per alcune malattie neuromuscolari,
e i relativi dati sono inclusi nella seconda edizione. Sono
state descritte nuove malattie, come ad esempio la polio-
mielite paralitica causata dal virus West Nile. Sono state
inserite anche molte nuove tecniche descritte e validate
per la diagnosi di patologie neuromuscolari; per esempio,
la diagnosi elettrofisiologica della neuropatia dell’ulnare al
canale di Guyon ha goduto di significativi miglioramenti e
molte nuove tecniche attualmente utilizzate in questo tipo
di diagnostica sono state incluse nella seconda edizione.

Abbiamo impiegato molto tempo pensando a come
presentare, in questa seconda edizione, del materiale com-
plesso in una forma logica e concisa. Consapevoli del fatto
che “un’immagine vale mille parole” abbiamo curato mol-
to I'ampliamento della parte iconografica aggiungendo o
aggiornando pitt di 175 figure rispetto alla prima edizione.

Abbiamo poi introdotto altri miglioramenti. Innanzitut-
to abbiamo ampliato molti dei capitoli clinici e, in alcuni
casi, abbiamo suddiviso alcuni capitoli, come ad esempio la
neuropatia del mediano al polso, la neuropatia prossimale
del mediano, la neuropatia dell’ulnare al polso, la neuropa-
tia dell'ulnare al gomito, la sclerosi laterale amiotrofica, le
malattie atipiche del motoneurone. Tutti i capitoli clinici
hanno mantenuto la stessa impostazione della prima edi-
zione, descrivendo dapprima gli aspetti anatomici e clinici
rilevanti, successivamente discutendo gli aspetti peculiari
degli studi elettrodiagnostici. Ogni capitolo termina con
casi clinici riferiti a pazienti reali, nei quali vengono illu-
strati molti aspetti clinici ed elettrodiagnostici rilevanti
didatticamente. Nella Sezione 3 abbiamo inoltre aggiunto
un nuovo capitolo sulle funzioni statistiche di base applica-
te agli esami elettrodiagnostici, discutendo diversi concetti
statistici di base che ogni elettromiografista deve conoscere
per potere interpretare correttamente un esame.

Nella prima edizione erano presenti sei sezioni separate,
che sono state aumentate a otto nella presente edizione. La
prima nuova sezione tratta la EMG in particolari situazioni
cliniche, che comprendono I'approccio agli esami elettro-
diagnostici nelle unita di terapia intensiva e nel paziente
pediatrico. Nel corso degli ultimi anni ¢ sempre pit fre-
quente che l'elettromiografista si trovi a dover eseguire
esami EMG in pazienti marcatamente ipostenici ricoverati
in terapia intensiva. Negli ultimi anni sono state sviluppate
e descritte nuove condizioni cliniche e nuove tecniche elet-
trodiagnostiche per la loro valutazione e questo materiale &
stato incluso nella presente edizione. Abbiamo anche inse-
rito una trattazione della EMG pediatrica, la quale pone
una serie di problemi specifici insieme alla necessitd di
tecniche esecutive che la contraddistinguono rispetto agli
esami nell’adulto.

La seconda nuova sezione tratta i principi di base di
elettricita ed elettronica insieme ai potenziali rischi e com-
plicanze degli esami elettrodiagnostici. E necessario pos-
sedere un minimo di nozioni di elettricita ed elettronica
per comprendere gli esami elettrodiagnostici. Conoscere
questi aspetti & anche di grande utilitd pratica per capire
e correggere molti dei problemi tecnici che si presentano
nella pratica quotidiana della neurofisiologia clinica. Que-
sto ultimo capitolo nasce da un corso di formazione con-
tinua che ci & stato chiesto di tenere alla riunione annuale
della American Association of Electrodiagnostic Medicine
e da un successivo articolo pubblicato sulla rivista Muscle
and Nerve. Per quanto gli esami delle conduzioni nervose
e la EMG siano in genere bene tollerati e con pochi effetti
collaterali nella maggior parte dei casi, questi non sono pri-
vi di complicanze e potenziali rischi, soprattutto in alcune
categorie di pazienti. E essenziale che tutti i medici che
eseguono questi esami siano consapevoli dei potenziali
rischi e complicazioni, per quanto rari, e osservino specifici
protocolli per minimizzare il rischio.

Come la prima edizione, anche questa intende fornire
uno strumento unico per i medici in formazione o che ese-



guono esami elettrodiagnostici. Dal nostro punto di vista di
docenti per oltre vent’anni a livello accademico e speciali-
stico, riteniamo che se un medico ha acquisito in maniera
completa gli elementi fondamentali di questo libro possie-
de tutti i concetti e tutte le nozioni di base per poter com-
prendere e interpretare gli esami elettrodiagnostici. Anche
se viene fornita una notevole mole di informazioni circa
I'esecuzione degli esami, nulla pud comunque sostituire
’esperienza pratica sotto la guida di un medico esperto. In
ogni caso la disponibilita di supporti audiovisivi dovrebbe
rendere molto pit facile riconoscere e interpretare i dati
strumentali.

Lobiettivo di questo libro & presentare il materiale in
una forma logica e di facile comprensione. Gli Autori han-
no spesso spiegato ai loro studenti che I'esecuzione degli
esami elettrodiagnostici acquisisce un senso solo se si cono-
scono gli elementi fondamentali dell’anatomia, della fisio-
logia e della semeiotica neurologica. Noi ci auguriamo che,
grazie alle informazioni contenute in questo libro, un medi-
co possa sedersi vicino al paziente, raccogliere I’anamnesi,
eseguire un esame neurologico e utilizzare i test elettrodia-
gnostici pill appropriati per giungere infine a formulare una
diagnosi accurata e completa.
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Prefazione alla prima edizione

Questo libro si rivolge principalmente ai medici che ese-
guono e interpretano gli esami delle conduzioni nervose
e 'elettromiografia (EMG), ma anche a quelli che utiliz-
zano i risultati degli esami elettrodiagnostici per valutare
i pazienti con malattie del sistema nevoso periferico. Gli
esami delle conduzioni nervose e la EMG devono essere
considerati un’estensione dell’esame clinico e la loro pia-
nificazione, esecuzione e interpretazione & imprescindibi-
le dalla conoscenza dei sintomi dei pazienti e dai reperti
dell’esame neurologico. E possibile esaminare moltissimi
nervi e letteralmente centinaia di muscoli, ma esaminarli
tutti & sicuramente poco pratico per I'elettromiografista e
intollerabile per il paziente. In tutti i casi occorre pianifica-
re I'esame in relazione alle ipotesi di diagnosi differenziale,
ed essere pronti a modificarlo in corso d’opera in base ai
reperti che via via si riscontrano. Lelettromiografista deve
saper eseguire gli esami necessari per confermare o esclu-
dere determinate ipotesi diagnostiche creando il minimo
disagio possibile al paziente. Spesso gli esami delle con-
duzioni nervose e la EMG permettono di localizzare una
lesione, fornire dati utili circa il meccanismo fisiopatologi-
co e contribuire a determinare la gravita e il decorso tem-
porale di una determinata patologia.

Vi sono in circolazione numerosi e ottimi testi di dia-
gnostica elettrofisiologica come pure trattati di clinica
delle malattie neuromuscolari, ma pochi integrano i due
aspetti in maniera pratica e sintetica. Questo testo rispec-
chia I'approccio che noi pratichiamo nel nostro programma
didattico sviluppato per i borsisti e gli specializzandi presso
il Brigham and Women’s Hospital e il Massachusetts Gene-
ral Hospital di Boston.

Il libro & suddiviso in sei sezioni. La prima sezione trat-
ta 'approccio pratico al paziente nel laboratorio di EMG
insieme a una rassegna dei concetti neuroanatomici e neu-
rofisiologici di base che ogni elettromiografista deve cono-
scere. La seconda sezione tratta i principi fondamentali
delle conduzioni nervose, in particolare I'esame dei nervi di

moto, di senso e misti, le risposte tardive, il blink reflex e la
stimolazione nervosa ripetitiva. Nella terza sezione vengo-
no discussi i principali aspetti tecnici e artefattuali, tra cui
le innervazioni anomale. Nella quarta sezione vengono trat-
tati in dettaglio gli aspetti pratici dell’esecuzione dei pitt
comuni esami delle conduzioni nervose. La quinta sezione
& dedicata alla EMG ad ago: dopo averne discusso "approc-
cio generale, viene trattata dettagliatamente I’anatomia dei
muscoli bulbari e degli arti superiori e inferiori. Gli ultimi
due capitoli di questa sezione trattano I'approccio all’esa-
me EMG, comprese |’analisi dell’attivita spontanea e |’ana-
lisi dei potenziali di unitd motoria.

Lultima sezione ¢ dedicata alle correlazioni clinico-e-
lettrofisiologiche e costituisce il nucleo centrale del libro.
Dopo avere passato in rassegna i pattern piti rilevanti, ven-
gono trattate tutte le principali patologie del sistema nervo-
so periferico nei loro aspetti sia clinici che elettrofisiologici.
In particolare, vengono trattate le mononeuropatie, le poli-
neuropatie, le malattie del motoneurone, le radicolopatie,
le plessopatie, le malattie del muscolo e della giunzione
neuromuscolare, le miotonie e le paralisi periodiche. Per
tutte queste condizioni vengono integrati i principali aspetti
clinici ed elettrofisiologici. Nei Capitoli da 16 a 32 vengo-
no illustrati dei casi clinici insieme ai rispettivi esami delle
conduzioni nervose ed EMG. Ogni caso fa riferimento a
pazienti reali osservati negli ultimi 10 anni di pratica clinica.

Siamo consapevoli che alcune tecniche specifiche di
indagine e i valori di riferimento possono variare in una
certa misura da un laboratorio a un altro. Ciononostante,
'obiettivo di questo libro & fornire un approccio logico e
coerente all’attivita nel laboratorio EMG che permetta di
valutare in maniera adeguata, integrando i dati clinici ed
elettrofisiologici, il paziente con una patologia del sistema
nervoso periferico.
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Abbreviazioni e acronimi

Per semplicitd e consuetudine questo volume contiene optando quindi per la corrispondenza alla forma lessicale
numerosi acronimi e abbreviazioni, molti dei quali riferiti italiana, inglese o latina a seconda dell’utilizzo prevalente

al termine inglese da cui originano (o, per strutture anato- nella comune pratica.

miche — in particolare muscoli — al termine latino). Per le strutture anatomiche (in particolare muscoli e
Per quanto riguarda le sigle e gli acronimi abbiamo deci- nervi) abbiamo deciso di utilizzare nel testo, laddove possi-

so di mantenere la loro grafia in relazione all'uso comune, bile, il termine italiano in extenso.

ADM, Abductor Digiti Minimi, abduttore del V dito (muscolo)

AIDP, Acute Inflammatory Demyelinating Polyneuropathy, polineuropatia infiammatoria demielinizzante acuta
AIN, Anterior Interosseous Nerve, nervo interosseo anteriore

AN, Amiotrofia nevralgica

APB, Abductor Pollicis Brevis, abduttore breve del pollice (muscolo)

APGBD, Adult Polyglucosan Body Disease, malattia da inclusioni di poliglucosano dell’adulto
AST, Area sezionale trasversa

ATS, Andersen-Tawil Syndrome, sindrome di Andersen-Tawil

BFS, Benign Fasciculation Syndrome, sindrome delle fascicolazioni benigne

CIDP, Chronic Inflammatory Demyelinating Polyneuropahy, polineuropatia cronica infiammatoria demielinizzante
CIM, Critical Illness Myopathy, miopatia da malattia critica

CINM, Critical Illness Neuromyopathy, neuromiopatia da malattia critica

CIP, Critical Illness Polyneuropathy, polineuropatia da malattia critica

CK, Creatina chinasi

CMAP, Compound Muscle Action Potential, potenziale d’azione muscolare composto
CMT, Charcot-Marie-Tooth (malattia di)

CPT, Carnitina palmitoiltrasferasi

CRD, Complex Repetitive Discharges, scariche ripetitive complesse

DLSRPN, Diabetic Lumbosacral Radiculoplexus Neuropathy, radicoloplessoneuropatia lombosacrale diabetica
DM, Dermatomiosite

DMI, Distrofia miotonica di tipo 1 (malattia di Steinert)

DM2, Distrofia miotonica di tipo 2

ED, Elettrodiagnostico/i

EDB, Extensor Digitorum Brevis, estensore breve delle dita (muscolo)

EIB, Extensor Indicis Brevis, estensore breve dell’indice (muscolo)

EIP, Extensor Indicis Proprius, estensore proprio dell'indice (muscolo)

EMG, Elettromiografia

ENG, Elettroneurografia

FA, Flail Arm (syndrome), braccio molle (sindrome del)

FAIR, Flessione, adduzione e intrarotazione (della coscia)

FCU, Flexor Carpis Ulnaris, flessore ulnare del carpo (muscolo)

FDI, First Dorsal Interosseus, | interosseo dorsale (muscolo)

FDP, Flexor Digitorum Profundus, flessore profondo delle dita (muscolo)

FL, Flail Leg (syndrome), gamba molle (sindrome della)

FPL, Flexor Pollicis Longus, flessore lungo del pollice (muscolo)

FTD, Frontotemporal Dementia, demenza frontotemporale

GAA, Alfa glucosidasi

GNM, Giunzione neuromusoclare

HAM, HTLV-1 Associated Myelopathy, mielopatia associata a HTLV-1

HIV, Human Immunodeficiency Virus, virus dell'immunodeficienza umana
HMG-CoA, 3-idrossi-3-metilglutaril-coenzima A

HTLV-1, Human T-Lymphotropic Virus type 1, virus T-linfotropico umano tipo 1



xxiv | Abbreviazioni e acronimi

IBM, Inclusion Body Myositis, miosite da corpi inclusi

ICPI, Immune Checkpoint Inhibitors, inibitori dell’Immune Checkpoint

IVIG, Intravenous Immunoglobulins, immunoglobuline endovena

LD, Latenza distale

LEMS, Lambert-Eaton Myasthenic Syndrome, sindrome miastenica di Lambert-Eaton

LSS, Lewis-Sumner Syndrome, sindrome di Lewis-Sumner

MAG, Myelin-Associated Glycoprotein, glicoproteina associata alla mielina

MCD, Mean Consecutive Difference, differenza media consecutiva

MMNCB, Multifocal Motor Neuropathy with Conduction Block, neuropatia motoria multifocale con blocchi di condu-
zione

MUAP, Motor Unit Action Potential, potenziale (d’azione) di unitd motoria

NAM, Necrotizing Acute Myopathy, miopatia acuta necrotizzante

NCLC, Nervo cutaneo laterale della coscia

PAM, Potassium-Aggravated Myotonia, miotonia aggravata dal potassio

PLS, Primary Lateral Sclerosis, sclerosi laterale primaria

PM, Polimiosite

PMA, Progressive Muscular Atrophy, atrofia muscolare progressiva

PNM, Potenziale di nervo misto

PPS, Post-Polio Syndrome, sindrome post-polio

PQ, Pronatore quadrato (muscolo)

PROMM, Distrofia miotonica prossimale

RMN, Risonanza magnetica nucleare

SFEMG, Elettromiografia della singola fibra

SIAS, Spina iliaca anteriore superiore

SIRS, Systemic Inflammatory Response Syndrome, sindrome da risposta infiammatoria sistemica

SIS, Schwartz-Jampel syndrome, sindrome di Schwartz-Jampel

SLA, Sclerosi laterale amiotrofica

SMA, Spinal Muscular Atrophy, amiotrofia spinale

SMC, Sindromi miasteniche congenite

SMN1, Survival Motor Neuron 1

SNAP, Sensory Nerve Action Potential, potenziale d’azione nervoso sensitivo

SNC, Sistema nervoso centrale

SNR, Stimolazione nervosa ripetitiva

SPE, Sciatico popliteo esterno (nervo)

SRAR, Sural/Radial Amplitude Ratio, rapporto di ampiezza surale/radiale

SRP, Signal Recognition Particle

STC, Sindrome del tunnel carpale

TA, Tibialis Anterior, tibiale anteriore (muscolo)

TOS, Thoracic Outlet Syndrome, sindrome dell’egresso toracico

TSP, Tropical Spastic Paraparesis, paraparesi spastica tropicale

VCM, Velocita di conduzione motoria

VCS, Velocita di conduzione sensitiva

VdC, Velocita di conduzione

VLCFA, Very Long Chain Fatry Acids, acidi grassi a lunghissima catena



