L’ électromyographie de fibre unique

RESUME : L électromyographie de fibre unique (EMG-FU) est
le test électrophysiologique le plus sensible pour la myasthénie
et les autres pathologies de la jonction neuromusculaire (JNM).
Elle est également utile pour évaluer la morphologie des unités
motrices au cours des neuropathies et des atteintes musculaires
primitives. Une électrode-aiguille spéciale avec une surface de
recueil de 25 pm est utilisée pour recueillir les potentiels syn-
chrones de 2 fibres musculaires appartenant a la méme unité
motrice. La EMG-FU est effectuée soit lors d’une contraction
modérée, soit par stimulation axonale. Le jitter est la variabilité
de survenue des potentiels, au niveau de la surface de recueil de
I’électrode, d’une décharge a I’autre. Le jitter d’origine jonc-
tionnelle dépend de la quantité d’acétylcholine libérée et de la
sensibilité de la membrane post-synaptique. Il est en rapport
avec le facteur de sécurité de la transmission neuromusculaire.
Cependant, I’augmentation du jitter n’est pas spécifique d’une
anomalie de la JNM, car I’augmentation peut étre d’origine
extra jonctionnelle, principalement en rapport avec une
conduction instable dans les nerfs moteurs et les fibres muscu-
laires. Le jitter est exprimé par la MCD (mean consecutive dif-
ference) d’une série de 100 réponses par fibre musculaire. Le
recueil est considéré anormal lorsque plus de 10% des MCD
des paires obtenues sont anormales. Par ailleurs, Iaiguille
coaxiale pourrait étre une alternative a I’aiguille de FU pour
étudier le jitter puisque les valeurs sont trés comparables, et
que c’est une électrode jetable et bon marché. De plus, la
mesure du jitter associée a celle de la densité des fibres appor-
tent des informations utiles sur la physiopathologie des unités
motrices dans diverses pathologies neuromusculaires.

Apres son introduction dans les années 60 par
Ekstedt et Stalberg (1), la technique d’électro-
myographie de fibre unique (EMG-FU) a été
développée par la méme école suédoise sous
I’impulsion de Stalberg dans les années 70 (2).
La mesure du jitter est reconnue comme la
méthode diagnostique la plus sensible pour la
myasthénie (3), et aussi pour les autres anoma-
lies de la transmission neuromusculaire (4).
L’étude de la densité des fibres (DF) est utile
pour I’étude des processus de dénervation et
réinnervation (5).

A) Le principe du jitter repose sur la stimulation
répétitive d’une fibre nerveuse au-dessus du
seuil d’activation, les réponses recueillies au
niveau d’une fibre musculaire qui en dépend,
montrent une variabilité de latence de I’ordre de
10 ps environ, c’est le jitter. Ce jitter est di a la
variabilité dans le temps, d’une stimulation a
I’autre, de la propagation du potentiel le long de
la fibre nerveuse, de la transmission neuromus-
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SINGLE-FIBRE ELECTROMYOGRAPHY

SUMMARY : Single-fibre electromyography (SF-EMG) is the
most sensitive electrophysiological test for myasthenia gravis
and other neuromuscular junction pathology. It is also useful in
the assessment of motor unit morphology in some neuromuscu-
lar diseases. A special needle with a 25 pm recording surface is
used to record the time-locked potentials of 2 muscle fibers
belonging to the same motor unit. Jitter is the variability in the
arrival time of action potentials to the recording surface bet-
ween consecutive discharges. The junctional part of the jitter
depends on the amount of Ach released and on the sensitivity of
the postsynaptic membrane and is related to the safety margin
of neuromuscular transmission. Thus, SF-EMG can detect sub-
clinical impairment of neuromuscular transmission, which
cause an increased jitter. However, an increased jitter is not spe-
cific of neuromuscular transmission disorders, because it may
be due to unstable conduction in motor nerves and muscle
fibers. It is the extrajunctional part of the jitter. SFEMG is per-
formed either during slight voluntary contraction (volitional
SFEMG) or by axonal stimulation (stimulated SFEMG). Jitter
is expressed as the mean of the absolute consecutive differences
(MCD) of the latency between the time-locked potentials (voli-
tional SFEMG) or from the stimulus to the negative peak of the
potential (stimulated SFEMG). Recording is judged abnormal
when more than 10% of the collected pairs are abnormal. On
the other hand, single use coaxial needle electrodes which are
cheaper could be an alternative for neuromuscular transmis-
sion analysis, because the jitter analysed with this type of needle
was found highly comparable to that analysed with SF elec-
trode. Moreover, jitter measurements coupled with fiber den-
sity estimates provide valuable information on the
pathophysiology of the motor units in various neuromuscular
disorders.
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density - coaxial needle electrode

culaire et de la conduction le long de la fibre
musculaire jusqu’au territoire ol le potentiel
d’action (PA) est recueilli. Chez un sujet normal,
la part du jitter revenant a la propagation au
niveau de la fibre nerveuse et de la fibre muscu-
laire est inférieure a 4 us et donc la principale
source du jitter est la jonction neuromusculaire
(JNM). Cette JNM inclut la terminaison ner-
veuse motrice, la plaque motrice avec la mem-
brane post-synaptique et, entre les deux, la fente
synaptique de 500 A de large. La plague motrice
est située approximativement a mi-chemin le
long de la fibre musculaire. La transmission
synaptique résulte d’une série de réactions élec-
trochimiques. L’acétylcholine (Ach) est synthé-
tisée, puis stockée dans les vésicules
synaptiques a la terminaison nerveuse. La quan-
tité d’Ach contenue dans une vésicule corres-
pond & I’unité de base ou quantum. Lors de la
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sation entraine, a la terminaison nerveuse, la
libération de I’Ach contenue dans les vésicules
qui traverse la fente synaptique pour interagir
avec les récepteurs spécifiques situés au sommet
des replis de la membrane post-synaptique.
Cette interaction entraine I’ouverture des canaux
ioniques permettant I’entrée du sodium Na+
dans le muscle produisant une dépolarisation
locale correspondant au potentiel de plaque
motrice (PPM). Le PPM dépend du nombre de
guanta d’Ach libérés dans la fente synaptique et
du nombre de sites récepteurs disponibles (6).
Lorsque ce PPM est suffisamment ample, il
génere un PA. L’onde de dépolarisation ainsi
créée s’étend de part et d’autre de la plaque
motrice au niveau de la fibre musculaire,
entraine le couplage excitation contraction et la
contraction musculaire. Apres interaction avec
le récepteur, I’ Ach est détruite par I’acétylcholi-
nestérase en choline et acétate, la choline étant
recaptée par le nerf et incorporée dans une nou-
velle synthése d’Ach. Le nombre de quanta
d’Ach libérés a partir de la terminaison nerveuse
varie durant la stimulation du nerf moteur. D’un
point de vue théorique, & des fréquences de sti-
mulation supérieures a 0,5 Hz, un nombre
décroissant de quanta d’Ach est libéré jusqu’a la
5éme impulsion, puis la quantité moyenne
d’Ach libérée par chaque impulsion devient
relativement constante. Apres une stimulation
tétanique ou aprés contraction volontaire maxi-
mum, chaque impulsion nerveuse libére davan-
tage d’Ach. Cette potentiation dure environ 30 a
60 s et est suivie par une période d’épuisement
post-activation durant laquelle chaque impulsion
nerveuse libére moins d’Ach. L’épuisement
maximum apparait environ 2 a 5 min aprés la fin
de I’activation. A I’état normal, la quantité de
I’Ach libérée au niveau de chaque JNM est lar-
gement supérieure a la quantité nécessaire pour
que le PPM génére un PA, c’est le facteur de
sécurité. Ce facteur est assez grand pour per-
mettre que chaque impulsion soit suivie par une
contraction musculaire. Si ce facteur de sécurité
est insuffisant, on aura comme précédemment
décrit, un décrément de la réponse musculaire
lors des stimulations répétitives, un épuisement
de post-activation et une potentiation post-téta-
nigue particulierement importante en cas de bloc
pré-synaptique. Cependant, il y a des variations
normales de I’amplitude du PPM et donc une
variabilité dans le délai d’apparition du PA. Ce
sont ces variations qui constituent le jitter nor-
mal de la transmission neuromusculaire (7). Le
jitter est donc le reflet du facteur de sécurité de
la transmission neuromusculaire (8). Lorsque le
facteur de sécurité est réduit, qu’il s’agisse
d’une anomalie pré- ou post-synaptique, le jitter

augmente. Le facteur de sécurité est donc inver-
sement proportionnel au temps de transmission
neuromusculaire. De ce fait, la mesure du jitter
est capable de déceler des anomalies de la trans-
mission neuromusculaire avant méme que cette
transmission soit bloquée. Ceci explique la
grande sensibilité de la FU par rapport a la sti-
mulation nerveuse répétitive (SNR) (9). Une
mauvaise libération de I’Ach (syndrome de
Lambert-Eaton) ou une diminution de la sensi-
bilité post-synaptique (myasthénie) augmentent
la valeur du jitter. Par ailleurs, les variations de
conduction au niveau des terminaisons ner-
veuses et le long des fibres musculaires en fonc-
tion de leur niveau d’excitabilité sont aussi des
facteurs intervenant dans le jitter, notamment la
super normalité des fibres musculaires liée a la
contraction précédente, ce qui explique que le
jitter soit moindre lors de la stimulation que lors
de la contraction volontaire.

B) La méthode consiste a utiliser une électrode-
aiguille appelée aiguille de FU constituée d’une
canule d’acier de 0,5 a 0,6 mm de diamétre avec
un fil de platine de 25 pm de diameétre dont la
surface d’enregistrement est située en position
latérale sur la canule, entre 3 et 5 mm de I’extré-
mité de I’aiguille, de facon a éviter I’enregistre-
ment de I’activité de fibre musculaire au niveau
de I’extrémité de I’aiguille ou elle peut étre alté-
rée ou comprimée lors des mouvements de rota-
tion de celle-ci. Ce faible diamétre permet
I’enregistrement sélectif du volume conducteur
d’une fibre musculaire située a proximité de
I’électrode, et ainsi d’obtenir sans distorsion le
PA de cette fibre (2). Ce volume conducteur est
de I’ordre de 50 um de part et d’autre de la fibre,
évalué sur I’apparition et la disparition rapide du
PA lors de mouvements discrets de I’électrode.
Le critere de reconnaissance du PA est sa repro-
ductibilité parfaite sous la forme d’un potentiel
biphasique. Pour augmenter encore la sélectivité
du recueil du PA, on établit le filtre passe-haut a
500 Hz. Linfluence des composantes lentes
(basses fréquences) liée a I’activité de fibres
musculaires situées a distance de I’enregistre-
ment est ainsi diminuée. Lamplitude des com-
posantes rapides (hautes fréquences) diminue
considérablement dés que I’électrode de recueil
s’éloigne de la fibre musculaire que I’on étudie.
Ce filtrage modifie la forme du potentiel mais
I’étude de la forme du potentiel n’est pas un
objectif de I’examen en FU. Lamplitude est
habituellement supérieure a 1 mV (entre 1 et 7
mV) parfois jusqu’a 20 mV. Cette amplitude est
corrélée avec le diametre de la fibre et dépend
trés fortement de la distance entre I’électrode de
FU et la fibre musculaire. Le temps de montée
du potentiel est inférieur a 200 pus (comprise
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entre 75 et 200 ps). Il dépend également de la
distance entre la fibre musculaire et I’électrode
et aussi de la vitesse de propagation le long de la
fibre musculaire. La durée totale du potentiel est
d’environ 1 ms. La bonne qualité du recueil du
potentiel nécessite que la pointe de I’électrode
ne risque pas de détériorer les fibres muscu-
laires. Il convient avant I’enregistrement de faire
glisser I’électrode sur un coton pour s’assurer
que la pointe n’est pas recourbée, suite a un
contact avec une surface osseuse, entrainant une
altération mécanique des fibres musculaires. Par
ailleurs, la surface de recueil doit étre dépolari-
sée apres 4 ou 5 séances, en placant I’électrode
de FU, dont le cable de connexion est branché au
stimulateur, dans un bain de sérum salé & 0,9 %,
et en faisant passer dans I’électrode un courant
d’une intensité d’1 mA sous la forme de chocs
d’1 ms de durée a une fréquence de 20 Hz pen-
dant 10 a 20 s. De petites bulles sont alors
visibles a la surface de recueil qui est ainsi net-
toyée et sa résistance est diminuée.

Actuellement, les risques de contamination
par le prion ont conduit a utiliser une procédure
de stérilisation a 134°C altérant les aiguilles de
FU. Lalternative serait I’utilisation d’aiguilles
de FU jetables. Le codt élevé de ce type d’élec-
trode, a conduit a s’intéresser a I’utilisation d’ai-
guilles concentriques jetables pour enregistrer
les PAs des fibres musculaires (fig 1). Ce type
d’électrode est utilisé pour recueillir des poten-
tiels d’unité motrice (PUMSs) qui résultent de la
sommation temporelle et spatiale des PA des
fibres musculaires constituant I’unité motrice
(UM), au moins de celles situées a proximité de
la surface de recueil. Ce type d’électrode n’est
pas adéquat pour recueillir les PAs des fibres
musculaires individuelles, car sa surface de
recueil, de I’ordre de 150 x 580 um, est supé-
rieure au diametre de la fibre musculaire entrai-
nant une distorsion du PA de fibre musculaire
avec une réduction d’amplitude d’autant plus
prononcée que les fibres sont plus proches de la
surface d’enregistrement de I’électrode. Cette
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distorsion est moins marquée pour les PA prove-
nant des fibres musculaires plus éloignées.
Cependant, dans une étude comparant les enre-
gistrements de PA de fibres musculaires par
aiguille concentrique et aiguille de FU, Ertas et
al. (10) trouvent des valeurs comparables du jit-
ter avec les 2 types d’aiguilles, a la fois dans un
groupe de sujets normaux et dans un groupe de
patients myasthéniques. Il convient pour cela de
modifier le filtrage pour I’enregistrement par
aiguille concentrique en coupant les basses fré-
quences a 2 kHz. Ce filtrage a pour objectif de
supprimer les composantes lentes des PAs a
proximité et a distance de I’électrode. Il est aussi
souhaitable d’utiliser une aiguille concentrique
de faible diametre. L’avantage est le colt réduit
de ce type d’électrode.

Le jitter peut étre étudié soit lors de la
contraction volontaire faible, soit par stimula-
tion nerveuse. Au sein d’une UM normale, les
fibres musculaires sont réparties avec une dis-
tance entre les fibres de I’ordre de 100 a 200 um.
Occasionnellement, dans environ 30 % des cas,
deux ou trois fibres de la méme unité sont
situées cOte a cOte. Lors de la contraction volon-
taire faible, en déplacant I’aiguille de FU, on
peut enregistrer les PAs non déformés de deux
fibres contigués innervées par le méme axone.
Lintervalle inter-potentiel exprime la différence
des temps de conduction le long des fibres ner-
veuses et musculaires et de transmission neuro-
musculaire. Si un PA sert a déclencher le
balayage de I’oscilloscope, le jitter est la varia-
bilit¢ de [I’intervalle inter-potentiel a des
décharges consécutives, le potentiel non déclen-
chant apparaissant avec une petite variabilité par
rapport au potentiel déclenchant d’une décharge
a I’autre. Le jitter est calculé comme étant la
moyenne des différences consécutives MCD (2),
a partir de 100 décharges de fagon automatique
par les logiciels utilisés sur les principaux appa-
reils d’EMG. Soixante décharges semblent étre
le nombre minimum pour obtenir une valeur
fiable du jitter (11). A I’état normal, la vitesse de

c

Fig. 1. Electromyographie de fibre unique en mode volitionnel
(AB) : recueil avec une aiguille de fibre unique ; (A) : jitter normal, (B) : jitter augmenté. (C) jitter augmenté au cours d’un recueil avec une aiguille
coaxiale. (barre horizontale : 0,5 ms, barre verticale : 500pV).
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propagation le long de la fibre musculaire varie
Iégérement en fonction de I’intervalle inter-
décharge, c’est-a-dire de la fréquence de batte-
ments. La vitesse est plus élevée pour un
intervalle inter-décharge court. Pour pallier ces
variations liées au jitter non synaptique (muscu-
laire), les paires de potentiels sont triées et réar-
rangées dans I’ordre de grandeur croissante de
I’intervalle inter-décharge. On obtient ainsi la
moyenne des différences triées MSD (mean sor-
ted difference). Si le rapport MCD/MSD est > a
1,25, c’est que la fréquence de décharges est
irréguliére et que les variations de I’intervalle
inter-décharge influence le jitter. Dans ce cas, la
MSD sera utilisée. Pour contrdler la régularité
de la fréquence, certains appareils disposent
d’un fréquence-métre. Le muscle le plus souvent
exploré lors de la contraction volontaire est I’ex-
tenseur commun des doigts (ECD). Le patient a
I’avant-bras en pronation, reposant sur un cous-
sin et il lui est demandé de lever légerement le
troisieme doigt. L'aiguille est implantée oblique-
ment dans le muscle au tiers moyen de sa lon-
gueur en évitant la zone du point moteur qui
peut étre sensible lors de la piqdQre et pour ne pas
endommager les plagues motrices. Il convient
également d’éviter les régions pré-tendineuses
ou les fibres d’une méme unité sont plus disper-
sées. Cependant, quel que soit le territoire
observé, les valeurs du jitter restent les mémes.
Laiguille est positionnée de facon a ce que la
surface de recueil soit en face de la fibre activée
et I'aiguille est enfoncée doucement sous
contréle du haut-parleur et de I’oscilloscope. La
fréquence des décharges se situe entre 8 et
15 Hz, car en-dessous de cette fréquence le bat-
tement des UMs est irrégulier et, au-dessus, le
tracé devient trop interférentiel pour une analyse
correcte. Lors de la contraction volontaire, les
UMs a seuil de battement bas (unités toniques)
sont enregistrées de fagon préférentielle. Le gain
est établi en général entre 0,2 et 1 mV et la
vitesse de balayage de 0,5 a 1 ms, ces parametres
pouvant étre modifiés en cours d’investigation.
Si une exploration ultérieure est envisagée, elle
est effectuée au niveau d’autres doigts pour ne
pas explorer un territoire qui aurait pu étre altéré
par une exploration antérieure. Les valeurs de la
MCD et de la MSD sont données pour 100
décharges. Des échantillons de 20 décharges
pourront étre visualisés et superposés sur
I’écran, les 100 décharges successives et le jitter
étant représentés sous la forme d’un histo-
gramme (logiciel DANTEC). Si le patient ne
peut pas effectuer un effort de contraction volon-
taire modéré mais stable, il est préférable d’uti-
liser la technique de stimulation (12). On utilise
la microstimulation au niveau d’une branche

intramusculaire de I’axone en étant aussi sélectif
que possible, car la stimulation du tronc nerveux
entraine la stimulation simultanée de plusieurs
axones. La cathode est une aiguille isolée au
téflon, introduite prés du point moteur repéré par
une électrode de surface de stimulation. L'anode
sous cutanée est placée a 20 mm de distance de
la cathode. La stimulation est de durée bréve,
(10 a 50 ps), I’intensité est faible (10 mA). L’in-
tensité est augmentée de facon trés progressive.
Cette stimulation intramusculaire permet,
contrairement a la stimulation du tronc nerveux,
de ne pas sélectionner les fibres les plus larges
dont le seuil de stimulation est le plus bas.
Cependant, Baslo et al. trouvent des valeurs de
jitters comparables par la stimulation du nerf
facial et la stimulation intramusculaire au niveau
de I’orbiculaire de I’eeil (13). La technique de
stimulation est surtout utile lorsqu’il n’y a pas de
coopération : faiblesse excessive, trés jeune
enfant, tremblement d’attitude. 1l permet égale-
ment de contréler la fréquence de décharge. Lors
de la stimulation intramusculaire, I’électrode de
recueil est localisée & 20 mm de la cathode dans
la direction des fibres musculaires, ou I’on voit
une discrete secousse lors de la stimulation. Des
ajustements successifs peuvent étre nécessaires.
Lorsque les PAs proviennent de la méme UM, ils
sont déclenchés de fagcon simultanée. Lorsqu’on
augmente I’intensité, d’autres réponses appa-
raissent correspondant a d’autres UMs, ce qui ne
permet pas d’apprécier la DF. Par cette tech-
nique, on peut également étudier les activités
réflexes tels que réflexes d’axone (14), réflexes
H (15), blink reflex (16), latence F (17), et au
niveau des fibres musculaires, la vitesse de
conduction qui est entre 2 et 4 m/s et la période
réfractaire (18).

C) Les résultats normaux varient en fonction du
territoire examiné et de la méthode volitionnelle
ou stimulée (19). Lors de la FU volitionnelle, la
limite supérieure de la normale du jitter au
niveau de I’ECD est de 55 ps. Elle est de I’ordre
de 30 ps pour I’orbiculaire de I’eeil. Une valeur
a 60 ps de facon isolée est possible chez le sujet
normal, d’ou la nécessité d’obtenir au moins
2 valeurs du jitter > 60 ps pour considérer le
résultat comme anormal. Par ailleurs, un jitter
bas inférieur a 5 ps est exceptionnel lors de la
contraction volontaire. Il peut correspondre a
une segmentation partielle de la fibre muscu-
laire sans transmission neuromusculaire entre le
potentiel déclenchant et le second PA. Il n’y a
pas de corrélation entre I’intervalle inter-poten-
tiel moyen et la durée du jitter jusqu’a une limite
de 4 ms, exceptionnellement dépassée chez le
sujet normal. Lorsque I’intervalle inter-potentiel
est supérieur a 4 ms, le temps de conduction au
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niveau des fibres musculaires peut varier avec
I’intervalle inter-décharge et augmenter la MCD,
de méme qu’une fréquence de battement tres
irréguliere des UMs justifiant d’utiliser la MSD.
Une température intramusculaire basse, infé-
rieure a 35 °C entraine une augmentation du jit-
ter de 1 a 3 ps/°C. A 25°C par exemple, le jitter
moyen est entre 80 et 100 s (2).

Des changements physiologiques peuvent
modifier la valeur du jitter et doivent étre
connus. Ainsi, une variation d’amplitude du
potentiel de déclenchement entrainant une varia-
tion dans le temps de montée peut augmenter le
jitter. 1l en est de méme lorsque 2 potentiels se
chevauchent avec un intervalle inter-potentiel
inférieur a 150 ps. La superposition du potentiel
de déclenchement avec un potentiel provenant
d’une autre UM peut diminuer le jitter. On peut
également observer un jitter bimodal (phéno-
méne du flip-flop) o0 on a de fagon intermit-
tente, une apparition anormalement précoce du
deuxiéme PA par rapport au potentiel de déclen-
chement. Lapparition plus précoce du second
PA est liée soit a la dépolarisation directe de la
seconde fibre musculaire par le champ élec-
trique du PA de la fibre de déclenchement, soit &
la sommation du PA de la fibre de déclenche-
ment avec le PPM de la seconde plaque motrice.

Lors de la FU stimulée, les valeurs normales
du jitter sont inférieures a celles obtenues par la
FU volitionnelle (20). Ainsi, au niveau de
I’ECD, la valeur moyenne du jitter stimulé est
17,1 ps avec une limite supérieure de 40 s pour
une stimulation a 10 Hz. Par extrapolation, le jit-
ter par stimulation est égal au jitter lors de la
contraction volontaire multiplié par un facteur
de 0,8. La FU stimulée permet d’étudier en plus
I’effet de la fréquence de battement sur le jitter.
La plupart des JNMs ont un jitter uniforme pour
des fréquences jusqu’a 15 Hz, voire méme jus-
gu’a 50 Hz, du fait d’un haut facteur de sécurité.
Cependant, I’amplitude peut diminuer vers 15
ou 20 Hz avec disparition du potentiel corres-
pondant davantage a un phénomene musculaire
gu’a une défaillance de la transmission neuro-
musculaire. Si le facteur de sécurité est bas, le
jitter peut étre supérieur a 30 ps et peut augmen-
ter de fagon modérée entre 2 et 5 Hz. Lorsque la
MCD est a 4 ps, on doit suspecter une stimula-
tion musculaire directe. Par ailleurs, au niveau
du facial, I’activation des fibres sensitives du V
peut entrainer une réponse R1 avec un jitter aug-
menté (420 + 103 ps). On analyse donc seule-
ment les réponses précoces.

D) Les anomalies du jitter sont observées prin-
cipalement dans les troubles de la transmission
neuromusculaire (21, 22). Les anomalies de la
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conduction au niveau des fibres nerveuses et des
fibres musculaires peuvent augmenter le jitter
dans les processus de réinnervation et au cours
des dystrophies musculaires (2). Lors de la
contraction volontaire, lorsque le jitter atteint 80
a 100 ps, apparaissent des blocages. Il convient
de se méfier d’un faux double potentiel, lorsque
le potentiel de déclenchement est suivi d’une
onde positive monophasique avec un long temps
de montée et une durée totale supérieure a celle
d’un PA. Il s’agit probablement dans ce cas
d’une lésion de la fibre musculaire par I’extré-
mité de I’électrode. Avec la technique de stimu-
lation, les blocages apparaissent lorsque le jitter
est a 55 ps.

Au cours de la myasthénie dans un muscle
apparemment sain et donc ou il y a peu de JNMs
musculaires anormales, la stimulation répétitive
peut rester négative méme eny incluant les tech-
niques d’activation, d’ou I’intérét d’utiliser la
technique plus sensible de FU pour détecter des
anomalies non révélées par la stimulation répéti-
tive (4). La présence de plus de 10 % de paires
anormales ou bloquées, suffit a conclure a la
présence d’une anomalie de la transmission neu-
romusculaire. Cette anomalie est généralement
associée a une augmentation de la valeur
moyenne du jitter. Si ce muscle est normal,
d’autres territoires sont examineés, sélectionnés
sur la distribution de la faiblesse clinique. Lexa-
men doit inclure si possible un territoire atteint.
Le jitter diminue sous I’effet des traitements
(23). Lorsque la myasthénie est généralisée,
intéressant la sphéere oro-pharyngée et/ou les
membres, on explore en premier I’ECD.

Le jitter est augmenté dans plus de 80 % des
formes généralisées et dans plus de 60 % des
formes oculaires, y compris chez les patients en
rémission. Elle peut étre le seul test positif dans
10 % des myasthénies généralisées et dans plus
de 30 % des myasthénies oculaires. En I’absence
d’anomalie au niveau de I’ECD, le muscle fron-
tal est habituellement examiné et, s’il est nor-
mal, I’orbiculaire de I’ceil est examiné a son tour
avec le plus souvent la technique de stimulation.
La fréquence de stimulation habituellement uti-
lisée est de 10 Hz, mais des jitters anormaux et
des blocages peuvent apparaitre a une fréquence
plus basse (5 Hz) ce qui n’est jamais vu sur les
JNM normales. En associant les techniques, on
obtient alors un pourcentage de positivité de
97 % dans les formes oculaires et de 99 % dans
les formes généralisées. Cette positivité atteint
100 % pour Rivero et al. (24) dans les formes
oculaires si on explore le releveur de la paupiére
ou le droit supérieur. Il n’est pas nécessaire d’ar-
réter le traitement par les anti-cholinestéra-
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siques. Cependant, si la FU est normale et si le
patient est asymptomatique, notamment dans
une forme oculaire, il faut refaire I’examen en
arrétant les anti-cholinestérasiques. Le diagnos-
tic de bloc neuromusculaire ne peut étre admis
gu’apres avoir éliminé une atteinte nerveuse ou
musculaire qui peut augmenter le jitter. La FU
n’est donc pas spécifique, par contre elle est
extrémement sensible. Inversement, si le jitter
est normal dans un muscle avec une faiblesse
musculaire, le diagnostic de myasthénie est
exclu. La FU présente surtout un intérét majeur
si la stimulation répétitive est négative et si la
recherche des anticorps est également négative.
En effet, si on compare I’efficacité des différents
tests, la SNR (main + trapéze supérieur) est
anormale chez 76 % des patients présentant une
forme généralisée et les anticorps anti-récep-
teurs a I’ Ach sont présents a un taux significatif
dans 80 % des cas, alors que la FU est positive
(dans au moins un muscle) dans 99 % des cas.
Elle est positive dans le seul ECD dans 89 % des
cas. De plus, il n’y a jamais de SNR positive
sans FU positive. En cas de forme trés discréte
ou oculaire, la FU peut étre effectuée en premier
du fait de sa sensibilité (25).

Dans le syndrome de Lambert-Eaton, le jitter
est augmenté de facon trés importante avec de
fréquents blocages, généralement plus que ne le
voudrait la faiblesse musculaire. Si la fréquence
de battement augmente, le jitter diminue, de
méme que le nombre de blocages (26). Ceci est
mieux apprécié lors de I’examen en FU stimulée
lorsque I’on augmente la fréquence de stimula-
tion de 2 & 15 Hz. Dans les myasthénies congé-
nitales liées a des anomalies de la resynthése ou
de la mobilisation de I’Ach, lors de la stimula-
tion prolongée, des anomalies du jitter sont
observées. Des anomalies du jitter ont été obser-
vées apres injections de toxine botulinique dans
des muscles a distance du site d’injection (27).

Cependant, la SNR & haute fréquence et la
comparaison de I’amplitude du potentiel global
de muscle par stimulation avant et aprés contrac-
tion volontaire restent les tests le plus classiques
au cours des blocs pré-synaptiques en montrant
la potentiation.

Lautre intérét diagnostique est I’étude de la
densité des fibres musculaires (DF). La DF est
augmentée en rapport avec la réinnervation col-
latérale au cours des atteintes nerveuses périphé-
riques, mais aussi au cours des dystrophies
musculaires. Pour étudier la DF, la durée d’ana-
lyse est plus grande que pour mesurer le jitter.
Les conditions d’enregistrement sont les mémes
concernant le filtre passe haut, I’amplitude et le
temps de montée du PA. La valeur la plus basse

obtenue lors de la mesure de la DF est 1 corres-
pondant a un seul PA. Chez le sujet normal, dans
environ 30 % des cas, deux fibres d’une méme
UM sont enregistrées simultanément et beau-
coup plus rarement 3 a 4 fibres. La DF normale
est d’environ 1,5. Au cours d’un processus de
réinnervation, jusqu’a 10 potentiels peuvent étre
enregistrés de facon simultanée (fig. 2). Ceci
correspond a un regroupement pathologique
corrélé avec les données histochimiques, mais
non corrélé avec la taille de I’'UM étudiée en
macro EMG (28). Au cours d’un processus mus-
culaire, la segmentation des fibres peut étre éga-
lement responsable d’une augmentation de la
DF, un branchement de fibres pouvant activer les
autres par un mécanisme d’éphapse. On peut
mesurer la durée totale du complexe comportant
les différents PAs. Cette durée dépend du temps
de conduction dans les branches axonales, de la
transmission neuromusculaire et de la conduc-
tion au niveau des fibres musculaires générant le
PA. Normalement, au niveau de |’extenseur
commun, cette durée est de 4 ms dans 95 % des
cas, avec des complexes pouvant étre plus longs
guand ils sont a distance des plaques motrices.
En principe, 20 complexes sont enregistrés pour
étudier la DF.

Les aspects observés sont différents suivant
qgu’il s’agit d’une repousse axonale ou d’une
réinnervation collatérale. Lors de la repousse
axonale apres section nerveuse par exemple, la
plupart des axones participent a la réinnervation.
Les fibres musculaires au voisinage de I’axone
qui repousse sont réinnervées par celui-ci, créant
des UMs compactes sans augmentation du
nombre total de fibres musculaires qui n’excé-
dent pas celui d’une UM normale. Au cours de
la réinnervation collatérale, les bourgeons axo-
naux des UMs peuvent fournir jusqu’a 19 JNMs,
(normalement 1 a 2), les fibres réinnervées étant
a proximité des fibres appartenant a I’unité
saine. Ceci augmente considérablement le
nombre des fibres appartenant a chaque UM. I
y a un regroupement histochimique des fibres et
non pas un regroupement compact comme celui
observé aprés repousse axonale. Ce regroupe-
ment au cours de la réinnervation collatérale se
produit au niveau d’un fascicule sauf aprées para-
lysie faciale ou I’on observe une réinnervation
aberrante. Lorsque I’UM a partir de laquelle
s’est produite cette réinnervation collatérale est
a son tour dénervée, on observe la classique
atrophie fasciculaire neurogéne.

Au début de la réinnervation, les JNMs sont
immatures. Les jitters, sont augmentés avec des
blocages. A des stades plus tardifs, il y a moins
d’anomalies du jitter mais une DF augmentée.
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Fig. 2. Augmentation de la densité de fibres.

Lorsque la réinnervation est complete, I’aug-
mentation de la DF persiste. Au cours de la réin-
nervation observée dans les transplantations
musculaires, au bout d’un mois, on a une aug-
mentation du jitter et des blocages fréquents. Au
bout de 6 mois, le jitter et les blocages dimi-
nuent. La DF augmente dans les 6 premiers mois
mais surtout dans les 3 premiers. Des jitters aug-
mentés avec des blocages fréquents suggérent
donc une réinnervation ayant pris place dans les
3 premiers mois. Une DF augmentée avec des
jitters stables témoignent qu’il n’y a pas eu de
processus de réinnervation dans les 6 mois pré-
cédents. Au cours des atteintes de la corne anté-
rieure, on a une augmentation de la DF surtout
dans les formes d’évolution lente. Ainsi dans la
SLA, la densité est de I’ordre de 3,3 alors que
dans le syndrome Kugelberg-Welander elle est
de 4,4. Lorsqu’il y a une augmentation impor-
tante du jitter avec des phénomenes de blocage,
ceci indique que le processus est rapidement
évolutif avec peu de temps pour former des col-
latérales et des INMs matures. Si I’atteinte de la
corne antérieure est d’évolution rapide, la durée
des complexes est augmentée, mais I’intervalle
inter-pic n’est pas trés augmenté. La combinai-
son, augmentation de la DF-augmentation du jit-
ter-complexes de longue durée, suggere une
exacerbation d’un processus neurogéene chro-
nique. Dans les différentes pathologies de la
corne antérieure, y compris le syndrome post-
poliomyélitique, ces différents aspects peuvent
étre vus. Les différents aspects caractérisent
donc I’état fonctionnel de I’UM, I’étendue et
I’efficacité de la réinnervation et le degré de sta-
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bilité de la JINM. Ceci peut avoir des implica-
tions concernant le pronostic. Au cours des neu-
ropathies motrices multifocales avec blocs de
conduction, nous avons observé une augmenta-
tion de la DF et des anomalies du jitter qui dimi-
nuaient sous I’effet du traitement par les
immunoglobulines intraveineuses (29).

Au cours des affections musculaires, des
modifications notables ont été rapportées (30).
Dans la maladie de Duchenne, la DF est aug-
mentée & 3,1, la durée moyenne des complexes
est augmentée, pouvant atteindre 40 ms. Le jitter
est modérément augmenté mais il peut étre tres
augmenté, notamment au niveau des compo-
santes tardives d’un complexe. Parfois, on a le
blocage simultané de plusieurs PAs évoquant un
blocage au niveau axonal. Un jitter inférieur a
5 ps évoque un jitter musculaire éphaptique en
rapport vraisemblablement avec la segmentation
des fibres. Dans la dystrophie des ceintures, la
DF est augmentée mais moins que dans la mala-
die de Duchenne, a 2,1 ; la durée des complexes
est légérement augmentée et les blocages sont
moins prononcés que dans la maladie de
Duchenne. Au cours de la dystrophie myoto-
nique, la FU montre que I’activité myotonique
est générée au niveau de la fibre musculaire.
Cependant, cette activité myotonique est moins
marquée qu’avec une aiguille coaxiale ou I’ex-
trémité de I’aiguille stimule mécaniquement la
fibre, alors qu’avec I’électrode de FU I’enregis-
trement est & distance de I’extrémité de I’ai-
guille. Dans la plupart des recueils, on a une
augmentation de la DF, une augmentation du jit-
ter avec des phénoménes de blocage. Dans les
myotonies congénitales, notamment dans la
forme récessive de Becker, la technique de sti-
mulation met en évidence une diminution de
I’amplitude du PA, d’autant plus rapide que la
fréquence de stimulation est élevée. Cette dimi-
nution peut étre précédée d’une augmentation de
I’amplitude et d’une diminution de la latence
traduisant I’augmentation de I’activité de la
pompe Na-K. Cette diminution d’amplitude est
a relier a la faiblesse musculaire qui peut étre
associée aux myotonies congénitales.

D’une facon générale, dans les dystrophies
musculaires, I’augmentation du jitter traduit
I’évolutivité du processus. Elle peut étre le
témoin de I’atrophie des plaques motrices, sans
anomalie des récepteurs a I’Ach, mais égale-
ment d’une anomalie de la transmission neuro-
musculaire au niveau de fibres en voie de
régénération. L’augmentation de I’intervalle
inter-pic moyen est vraisemblablement en rap-
port avec la variation du calibre des fibres res-
ponsable de vitesses de conduction différentes.
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Ainsi, la présence d’un intervalle inter-pic allant
jusqu’a 2 ms avec un jitter normal ou modéré-
ment augmenté est hautement évocateur d’une
myopathie. En effet, cette constatation est en
faveur d’une variabilité du diamétre des fibres
au sein d’une méme UM plutét qu’entre des UM
différentes, comme on peut le voir au cours des
processus de réinnervation et de I’atrophie fasci-
culaire. Dans la polymyosite, la DF est augmen-
tée, les jitters sont également augmentés avec
des phénoménes de blocage surtout a la phase
aigué. Si la faiblesse est liée & la corticothérapie,
il n’y a pas d’anomalie du jitter et pas de blo-
cage, ce qui peut permettre de différencier la
myopathie liée aux corticoides d’une rechute au
cours d’une polymyosite.

L’examen en FU a également été utilisé pour
étudier les décharges répétitives complexes. Ces
décharges sont observées au cours des dénerva-
tions chroniques, des dystrophies musculaires
ou des polymyosites. Elles sont spontanées ou
provoqueées par les mouvements de I’aiguille.
Les PAs sont regroupés dans un complexe de
base, chaque répétition des PAs dans le com-
plexe constitue un cycle. La répétition d’un
complexe est variable pouvant aller de 0,5 a 100
Hz. On admet que I’activité spontanée nait au
niveau d’une fibre appelée pacemaker principal,
cette fibre activant une ou plusieurs fibres adja-
centes a des endroits ou le seuil d’excitabilité est
diminué. Le potentiel d’une de ces fibres vient
réactiver le pacemaker principal, cette fibre
étant alors appelée co-pacemaker. Le jitter est
inférieur a 4 ps sauf a la fin de la décharge sug-
gérant une modalité de transmission éphaptique.
Lorsque I’excitabilité diminue et devient sub-
normale au niveau de la fibre pacemaker ou de
la fibre co-pacemaker, la décharge s’arréte.
Dans les processus de dénervation chronique,
les fibres, siege de décharges répétitives com-
plexes, sont moins atrophiées, voire quelquefois
hypertrophiées, comme si les décharges entrete-
naient I’activité musculaire protégeant contre
I’atrophie. Elles ont été observées notamment
dans les processus d’hypertrophie neurogene.
Elles ont également été observées dans le syn-
drome de Schwartz-Jampel.

En conclusion, I’examen électromyogra-
phique de FU est un examen utile au diagnostic
de myasthénie surtout lorsque la SNR est néga-
tive. Il s’agit d’une méthode extrémement sen-
sible mais qui n’est pas spécifique puisque des
anomalies du jitter avec phénoménes de blo-
cages peuvent étre observés au cours des pro-
cessus neurogéenes ou myogéenes. L’étude de la
DF, en méme temps que I’étude du jitter permet

d’apprécier I’évolutivité au cours des atteintes
neurogenes et myogenes.
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