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INTRODUCCIÓN.-

El trastorno. fue descrito en 1886, .casi de m¡¡ner.a simulurnca por~harcot Y. Maric de Francia 

y Tooth de lnglaler~a, clc~cribieion con.; detalle un~: nueva , f~rma · de atr~fi~ muscular 
,, .• -. -. ¡;; ---,/, '.. • . 

... :::.::~~~11\i{it1r111t111~1~ji~:l~~~:. 
, progresión' era lenla.cPocos·años después'DeJenne'y. Saltas descnb1eron.una neuropatm en dos 

· .• her.~~.f ~~~:;1·~·\:ª!{hf?~i~:~;1f f l~~~~~ri~].z~·iJf t~~~~j:.r~·~r.?~t~~!";~~~.\]~J~i~!be~f a'!~~~.~h~''; •·1Js 

Íres/.años. de ,z c'dadFdes~rrollp.ndo~, P,!JSleEiormente'~ i!11porl.~~te(; défor!11.id~de.s_'.dístales y 
.. : - '. ~ -. • !'·; __ ; ·' _::~:~~:· .. ·: :::~?\,i{i,~~ ;·~_,f:~~:-:~~~jfü¿~~~~~---~--~-~~~-f-+}~~5:~~t: r;~~4t0, :8~~::~;/::iN1;1~~~~;;~~~~,~,-~:~~(;~:\~~VJ-:_::~;.::~~~~',l:·:~::~~~·-_, ;- :::.:~~, .:,_~: -~ ·· .. ~· :. · 
. alteraciones'élc la'•éoó.rdinación';,én el iherinaito\1¡¡;érifürrn'edad:com<fozócá'ICis !l4 ·años y·e1. 

curs~·. r~~ ·~~~ot7~fii~~~:~tb~iJ~~~:¡~~ s a&~~·1~i~;~:lmi~~l;t~~t?%!~~~~;~~¡~~~~~~~~fü¡1ict~d 

· ·;·~~,';~i~·~'i(,0:,~;i1\~rA~;~~¡,~z!~,~~'f'f¡~~,;~lJ1~l,Pl'~.t 
En 1926 Roussf·Y 'Lév ,, itblicaron'ilás';'cára'i:terístiéas'.:clíniCas','de:sicté/micinbros de una 

~- .-~: < >, :~";/i;::~~~~~~-~1 ;~;~· _. ·~;;~~~¿ r;;~~~:-;~---7;~.:-~~~-~-%~l~t;~;,~t;,f.{~~{~;11~Jfi~~J;f{j~~~·~t :ti::~~~~~0~i}~;~~~-~JS:: _,. ~: ... ; ·· __ 
: ,:·fa~,iúa .c,on ·,,vemle · fam s',:afectados; :·.el,; smdrome : .. chmco, era': semejante' al ·.descnto por 

·... ,.··:·: .. ". ·. :· .-.- ,_ ~-·:.: ,~~:~1:};~~\?~~i:j;tir?~¿r~~?~~·-~~i:i~~~-f ;_~~~~{~~t}. /I~~~-~~ -~ : ,:í_,., .. ~~~;~:;~!n~'.~I~1i~ü:~-~t1~~fJI~~;~~;~1,- ::h:~~-{:>\ '. ; .. · -- . 
·Clmrcot;.' Mane::y,:Tooth;·'salvo: que '.la;· atro . ·ex1stm: o:,era;,mm1ma,'da'sens1b1ltdad era 

----.- .. · ~: -:'·.:<_-~: :~~~~\:~~~::·~f t?i~~~i:::·w~~~:I~--y,~~:·~;-a~~f', .. :1~6~:~~/~~:t~~,~~:.~~1);:~:~;~:~~~-'.:.:~~;§?.t:e~~:~:.1:.gJ:t~):~·~~~{~~-;;-~~ -'·;~r:.·:. 
nórmal y cuair'o ¡íacierítes mostritbarí te'niblor afejeéuliir inóviinitirítós (3):;: 

'.: •·· .. ·. •• , ''·'.'}· ic'.f /i~};:;f~§~~~·§~!f.qí~~ai{i1'.·,1(\í·'.lt;frJt0::;~~&2;:~~~~:;~~}~'~f~f .. *J~tF 
Lapresle.•' y)Saltsaclis,1demostraron: en'" un ;icaso::¡füi';iesta;.:famtlia'/que : las características 

· .. -_ ~ :: ... ~.' ·:: ~-- ''./:> ~::tt;ú<:~~;{ir:~it\J~~~:%~.:::;;!A\'.~».~;~.::\f~~~~·{:.:~~t'.~:?S:~~:~.:~·~~~~~~;·,,.:.r:~E.,~ú~~i~~~ :e~,-'~:;:::·~:~/,~·~.-,:~·- ; · 
ncurofisiológicas·.y·pafológicas'erari idénticas il la'cnfcrmcdad dé',Charcot:Marie-Tooth (4). 

, '" .: ·':;',:;,;~.f ,:_:;l1.i'f ~i[)i1J~!i~:\;,f1~~·y;Jf~~;{tf :,.:'~j1;i~ ,(t:':'·f ~'.~i ·~ff : ,; :·:. .••.• : 
En. los año(sesenta;Dyck' Y.' La·in .. b'ert'a; pa'rtir"de un· estudio· prospectivo de familias con 

. :~J;~~~~@~~ffe~f !~f f~;;~:1;:;::~: :: ::: ~;:~~~::":::,'.',:::::::: 
rriotora Y:Se~s·i.tiva ti~~· 1 (N~MS 1) cursaba c~n disminución en la velocidad de conducción y 
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en la biopsia se encontró desmielinización segmentaría y en algunos casos hipertroíia; en el 

tipo2(CMT2) o.neuropatíaherediiaria n:iotora y sensitiva tipo 2 (NHMS 11) la velocidad de 

conducción es~ába rior"'1'a\ 6•r~Íáti~Ümente éonservada y los hallazgos de la biopsia eran 

compa.lib.les ·~ co~:.u.iG.·.i~tf1~1~¡~i;~~&i~h~f~:~;l;,~.~t~s.:~:e h~:encia rccesiva o esporádicos, 

semejan les ·aJ tipo: 1: pe.ró :·más', graves· ()s·;·denomrnaron · NHMS tipo 111 o enfermedad de 

Dojod,.·S•t"•\l·~,~;~''~'; • if l~~lf~it''li, ,fa,~¡(~¡~;;~;¿,f •·•·•· ' 
A pesar que' po'stério'rmé'nte,vanos: rnvesÍigádÓrcs'.'iéafirmaro'_n:-esta':súbdiv_isión', générica · (7), 

.. · ,·-~- :: :: ~~~·::-/.-· ~:~Y:/-~.:;:::~¡;i~·:.tr;r:~Y¡~0~E~:g:~~;~~~1,~~--~~~t}et::e~1~~~~~{~;~~~:~~:J{~~{~::.~1~¡~~1~~;~~r;;f~;:~0~rf~~.~~&.,:.~t.;·~{.~:2-.:.·::;?(:.:>· <:'-'. -. : .: .. : 
no. fue aceptada; Así;'. Humbéistone ·y;Salisachs encontraron; una ·distribución aleatoria de las 

· velocid~~~{/cie:dó\~~~!~d~'t1~fa~~~-;:@M~~;~~i~~~f{¡~é;2\}¡~~!~J~~J~~tJ~~;;~¿·~:~¿¡óci~~d· cie 

• d,~·:t;~~~íii~1:~1t~;;·~~f ~t%lf .... ,:1r~~,,rt'.~11:::: ·· . 
. . En los, últimos::30 :añosjha; habido'< numerosas: públicaciones~.de,• neuropatía's con. 1ííicio :de·. la 

, :. : • > ~ ••• :: (_.:::;' ,._¡:': :.::~~:~:1::: :·~; ~;::(<· '?~L~:~;:!f ::·r:~·.'t.: -~;:~ ~:::;·~~~/{üi:;~;r~-~:Y.: ?:~:~'.2~~~~ .. ~~:~:: <~:-~:::~:1~~~;:~:i.t~;::z~G·/·:.~.~ ~v,~·;.'~.;:~?~ .~:~>:Itl ~;;~r::Yf · : .: --~. ;· . ~ ,_ .. : 
. enfermedad :·a1 .'rlaeimicñto con.· Jiipoioníá' márcada;' llanta· ~ébil "Y.' debilidad) parn;.aéglutir y 

.. ·~es~ir~~LEn'.:6~ib~ ··riiÜos ~I d~sarrollo mÓto,r ~~ta~a c~ri~i~~~i~'it~~JM~~i~r~~~:éy.;rilgu~~s. 
fallecieron en la infancia por insuficiencia respiratoria' y ndu~onf~ ~¡)!: ~s~i;~~Íón:\'.~ biopsia 

de nervio mostró ausencia de las vainas de mielina (11-12). 

Epidemiología.-

La atroíia muscular pcronea o Enfermedad de Charco! . Marie Tooth .(CMT), es . una 

enfermedad genéticamente teniendo una preval~n7ia d~ 1:2.soo: (l3) 

La forma más frecuente es la aut?sómica domi~antC~oh u'! SJ %d~ penetrancia (14). 

·. 

__ ,_---...::. ______ ._._. -· -· _. __ .. _. -



8 TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

Con el términO de enfermedad .de .C::harcot-Marie-Tooth (CMT) se designa al grupo más 
·, 

frecuente d.~. neurop~Íías scn~i;d,6mo-tri~eshereditarias cuya característica clínica es la 

P~~scn~ia;~fü;~J;t:i1~1~,}~f¿~J~m~kf f :~~t~,r;;,Y;,~I~:#~:":\t~frª;1;'.~,?:~si.tivo. de .distribución distal 

con caráctér'.progrcsivo;'ún' cóiniénzo'cn 105' miembros inferiores Y. posterior afectación de los 
-· ,. ;::· ·~;ti:.,.:f{~.~f;:"~:·~t:.r~~~::.~;~1S:!l.;_.¿1~~~~~,%{I!~;:1~.~~~.;-;~~t;5:~~~·~:~:{2fr:l~,{J~,~:;~1::-~ Ti~~I}A;.?3t'.'}i~s :> :!~~-~~ '.·:..>:: /_:;'.<~·~;, ···:i -;.¡ '.~-: ·:: .. . _ ; 

- superioré5,i.Lá )ntróaucdón:érí- IÓ('añgs· 6o:Yc70'de, lo(estuaio(dé '.éo.nduécióri n~rviosa y. la.·.· 
::':· .~; ~;~::J// :.r.:1N.:~;~~~;;;>1:~;1-~1~~~:.'.:_:·d1~:~~~~f·?~~::;l~~~~;f 12r;r:·_:~w~~~:~-~irf~:i\f:1t~~~1rt:.~i:;F&~i:,:f.~fl~~~s:-·¡0;.:~.~·i:~:~1~·~ ~{~~;:~ ;;.¿_::;~':'~ : .. : .. -,:., : · -:·,_ · 

· práctica'de: bio'psfa'.dc' rierviopéfiférico•·pcrmitieróñ' establécer'dos'Íipós'prin'éipale~· de CMT · .. 

< D,,c;~~~Í~f~i;i~~f ,'l~~~l\'~lf j1f l~t~i . . ,~,;~:,}, / 
.1.- La forma'hipert.róficü; desmieHnizante'o'CMT!tipol;'car~ctCriza a\po~ de~c~~s?· •. de· las 

vclocid~~~~éd;~.-.-~J~~~b'~~ó~Xnj;~1º~~:,~:~~~;!{~~~i~~;í·b:jiJ~~;~~i~'.1i,~i:~~~,;~:·t.~e-. las.·· fibras 

nerviosas . ml~lfni~as y ~·rccÍmicnto hipe~irófiéo el~ las céfúlas. ele' SchW'ánri en '.'búlbos dé 
: - .-. ,. ·-·: ,_-.. , , . ·_ -~<,;. :-:;:·/< .:;~ .'. '.- ·>:;·~<· ·::: ;<_ :J-.:~:-~· ... :_;<·.;~ '.r J.:_.:::~~./.,_,-_'.:-~:;.-¡-_ i :<:\ .· 

cebolla";· ·. · · · .',' · .. ·-·· •''' ·'.;.; '.,::~:·: ·. :·. ,_,_, <:::,- ,. ·." .. " -·- -, ,. . , .. 

2.- La forma .neuro~al,; ax~~ar~ C~T; tipo\,: con v;;b~id:~~es •. Cle é~nelucéión nerviosa 

.. ~:~::=" r:~;l+i'j~'~l~;l~;"~t.~·:::::'iif ¿~.~~~~i¿~~;~~::.m::;r: 
.· epidcmiológic.~s la'/~c:_cucncia encontrada para CMT2.es menÓr (11natercéra:ÍJa.~h:) que para 

.CMT I, la eÜ~li~,n_~1~~~'1á,~Óblación d~ Cantabria ha reveladá'~~:·:l·a ·~r:~~;~~~ia ~e :·m¿os 

tipos es 'sfmná·r:'·15;3 y Ú.9 casos por 100.000 para CMTl y CMT2, respectivamente 

(Comb~~~~Ü(~c{:~~7).(15) 
,Cl\:1T2 es genéÍicamente heterogénea porque existen varios posibles loci genéticos asociados a 

la enfermedad, además de encontrar que la forma de transmisión autosómica dominante es el 
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modo principal de herencia, existen familias aisladas con transmisión autosómica recesiva 

(Harding y Thomas, 1980a) (16). 

Características clínicas.-

Atendiendo solo a las características clínicas, es imposible deterininar a qu~. grupo pertenece 

un paciente, si a la for.ma CMTl. o CMT2.' Sin embargo, si: han ~ugeddo c.iert~s d;~fcr7~cias 
';;.·:. -·_'·,, ··~--< ,, 

·~..,- ~ ; - ", ' 

'"-··. ;:·;:.· ~! ~~·;;~:_·;:>, 
. ,,_ ·:·. __ (;:·:.-.. ;:t;';\· 

clínicas entre los grupos (Hard.ing y,Th.cimas, 1980b)(l7); 
: : : , . -r~ '.'! 

A~í. mientras que• CMTl tiene ~~ 'ed~d ele presentación en las dó~~~dri;\:rás·<lédad~s, eÍ rango . 

de edades de. co~ie~i~ ~{?c~'.h é~ muy variable y sé sHúa;"~~'.j~~\1,~~·~~t~J~:y l~,s~iti~a 
décadas .·de· lá · vi¡a. ·~~r~

0

~un . ~r~do equivalenie; de debil;~;d tm~~~J,~~. ·•!~'·:~frofiLmus~ular 
:·~-:[ ,-;=.-·~- ·~;--..-= ·i .::;_~._o-:•;-;;._¡<; • -> ::~·-

párece ·ser más 'inarcáda: eri .C::IV1T2: .En crV!'r2 ·1os m!Jscu1ós··.ilií .. 1~ ¡)~~lorrilia sufren una 
"-- ' . ,;_. -_. '!', "'." - ~ -" 

afectación de igual intcnsidad;la'dclos'del'co;p~~timient~·a.nte;oláte~al··de·1~ •.. P,iern~,•y·.ºº es 

'"" '"ro"'."'""' f ;;;·,¡f ,;~~~~~:1~;i,~r,~J:~~f :,¡;· '~i·>;1·1>i~ ' · ·· · · • · 
La afectación de la musculatura intrínsécá de manos;• el grado de· arrellexia· ; la pérdida de la 

. . ;- .. : .. · , ~ -·:: j~::.~~;-:.";-. .:~~~~'.::.('.·~·~ ~,~:~~t;~~f'.t~~~~~~;f~~~r~~~~j~~,;~:·~;f?~~;:~:-~;.:;·;,_.~:::)~~~-:~~:_f'.:::'.úi\~'.~~ pj ;:/;._~~··:\~:: .. .,:.: .~;-( -·:,:, - . 
sens1b1hdad y la deformidad de. los pies .. en· cávo· parece·n ser más intensos en CMTl. Las raras 

: .~·. .: ._ ·; > · :_)~>-;;y:~:~~~~~~~~itrv~~W~{~~ ~;;-i~:,y:··~·;,~;·~~{<'._~;r;:~;.)~M;-~,::t~~~\~~~}:~~:>r-~~~:~~)t\F~r-~(;~}·!~.::~~-:~:.·t::)~-.~.:--: :'.~-:· :·· 
.·formas autosóm1co recé~ivas (Hardtng y.,Thomas, 1980a; Ouvrier etal.;1981)(16) 

. " _.,;.' -~ c·-~o '. !·,:•,.:'•':e_-_·":..<·'<'·.':;_ ·' .'"- ·.,_ ... · - · ': .'· ·., ,; . ' -- ·-' · 

:·son.:frec~'cnt~~·:·~;é ~ásgravcs que las formas dominántes. Comienzan precozmente con 
·. ... " }:., .··:/-~ -:.:-· " _-. 

retr~so_'~n.l~:de~mbulación, tropiezos y caídas frecuentes. Muy pronto se aprecia un déficit 

motor distal ·en miembros inferiores y también en manos. La debilidad en manos es más 
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pronunciada que en las formas dominantes. La presencia de dolor u otros síntomas sensitivos 

es rara, pero la exploración de la sensibilidad suele mostrar pérdida de la propiocepción. 

Genética.-

Los primeros estudios ·de· liga~iento ge:nético .descubrieron. que CMTl era genéticamente 

heterogénea y permitieron clasificada'e~·~o~ sub~rupo~principal_es:C1v!T1A con mutaciones 

:;~:.::~7r~¡~¡¡~~llil~iti~~~~~~E:~:::::::,: 
Italiana rcc1entemente·pubhcada (Marrosu etaJ.·;J998) (1 

· • · · ·· : >· .::: • r~1k;1::§;.1::i~i;Yi'.r&:s:.11;Jt.:!,tf~E,~·~{r ,.~r~~f~~~~~:;~~:~;~ 
.. que cumplfa,:con'.Jósjcritc'riósfclínicos~:paiá\CMT2~Y·L tC:nían ·una 

. :'· .~:. :. ~-.-~:: .. :,:~.,.:~:'..f~·~.~J:1_~~,'~=::~:~f,~~~~·&t\~~{+t~~~~-'.~:1~tr.{.;·~fr~.J~,:~mw~~t~;E~~~~-~~~~~~ ~ .... ,_,'". ,- ,. __ . .. T' _ • 

mutaéión puntuaten. el.'ge.ri !'.''.O'.:/)'~incipálme'nte)a expres1 n. _!:. n:está. restrmgidaa la.· 
--· _:_ ... , ,; --~ -.' ··. ~; ·,.:;·::···:::.:~;::; ~~::·.::·~~;-;:v:~;~~;1~~~~~~~~~~J~;G.~~1:":.;Zf~~~};'.~~}~~~~~·~r:~/;("hl~-~(~~.{!.Í;i~~~{~~(/i~;~:;- ~~t t.~f,~::{ ~~'..c"i~:~.·:~ ~·:-~:, ,:;·:·:;'.;'. ~~ .·-·-.. 
vaina de .mielina .y.>rici,al.'axónrque:es •el.punto clave\de: lesión ·pnmana·:en\CMT2," este· raro 
' . ' -;' )· .-~~;;··; ·._·.,i~t· :3f~:t:\J~~~~~'.;~~~-~~,;;~f~l~:~~~~!?,_·~tú~fü~·~\~:.%~.~:ff[ii~:-~~~~1;~:~~~;t~;-~~~·~~1~;:~~~\ft-~~~:~:~~1:'~~!J~; ~;~;~5~ ·-:~:'.~;!>. -: · .. 
hallazgo necesita nueva.confirmación;· La primera 'eviderida' de li · · .. · "" · geriétici>j:·n CMT2 

. . ·:···:> .. :·:.:: ~:..: '.-D1+:> ;;~·;-~_: ·,f~tZ~~:Íf~b~~··:JJijN::~w~~:;:,;~~~ á~;if~~~~[,~'.S~.;r{~.:}~~~~i'~ ;~f tt~¡~.~~~·, ~§ff~;~J.t~~~ /}~.~;~:~:'.· ·->. -~~:··:: . ' ' 
fue pubhcada.en}993 .. (J3en Ot.hmane·et .al) (20 ·.. '".''""! """ e¡;~:· '?'';': .c ... :·· .. 

. " ·· ·~ ;< ':'.::';· ·~&t~~{~f f:H!f H';.;~átw;i~~'1':~~~~'.·:1~t .. ,. , .. · · ,~·:.::: ·,3~: i .. · '. :~ . 
Posterior a' in~esiigár:seis";gra~ae(fámilia~ ... con¡ ~rencia1 a .. ut¡¡s m.1.c.:.o ... o~inanté,:y encontrar 

-_:: -~ !_:: ::.~;;:.;/~:~1J:H·:~;;~:.?.{f ~'.;~~:.:t~~~~~:~~ü~i~~~~~~~!~;~)\i~~~\*~J~j~~~ú~~~~1~~i!.~1'8~-Ítf.~--~:~~~~.~~tl~t:f;~TW.~:.~:~~'.1{~ .. ;; :·:~-;~y_;,::. ~::::,.-.- · 
que en, tres, de· ellas ·la ;'e'nf erme· · taba'· asociada!ª·' marcadores:' del tDNA' sitilados 'en .Ja 

:·· 
0 

'-: :' '~' ·::· ':;·.:::,\,~:,··~:/ [¡ ·~~J~~~~~'.:~)}~~. '/ ~P_!. -.·• ~ •. ~~y;~1~~t~~f;~:' ~~J?~·~:~}~~{f:~~~\~f~:f;~jf~j~~~~:.:~{}'tffC1~~~;~tf;~-.~~·!if ~~: ·:: '/.~"' ~ ,- ,' 
región d1s.tal del brazo·corto:del .cromosoma:lj(lp35-36):::'Asi'.se'.'establec1ó.un primer subtipo, · 
: .•• ; •• • ·1; ••. -: : •• · :·'.:_:: •. :.:.:;: ~ -~ ~1t;~.:·$;t\f~);:~\J~;.;:1%1!J~11~?V{.~fr~t\'.·-~J~r'.{~·~~~~~~~;I:!~i8i}*;?%~~f ~;~~0~\~¡~;rit~~}1,~;~~f0:{±~~~~-~\'.!~~~}i-?'.1:{~-.~·: • ·, _;·/_·, 

denominado CMT2A>EL . - . , .... liriico''de' los paCientés 'es muy' p'ifreciélo· en '.CMT2 (Saito et 
. . _:··;:_·,, , .. ~' ' ,.·~,,·;;, ""\~";\\".:}~-·::· .:.···-,. · .. '.:_ ...... ·: '.-·, :. -·:·<'. ~--:.:·-, -··.}-~;-.': :~.;--.:¿;>/.-. ,_·· 

al.; 1997):(21):'; 'f .. ;,:: ·~:,~:> t .····· ·1 : , L ) .. 
- '···' , ::::;,):: ;,:.:· .. ·,··_. 

Este pdmcr 1~cús'e·s; si; eníiia~go;poco frecuente porque den familias estudiadas solo una 

.,;ostr~ligami~nto; ~ e~te ldcus (Tiinmerman et al., 1996) (22). 



Un segundo locus genético para CMT2 (CMT2B) fue localizado en el cromosoma 3 (3ql3-
I ' . . . . . - ' 
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Heterogeneidad genética.-

La presencia de heterogeneidad que se había. puesto . de manifiesto co.n , los ·estudios 

electrofisiológicos y morfológicos se ha corroborado e~ la~ltilll~~écada ccinia focn~logía dcÍ 

::.:,,,::::,::::,~~;:~a;,~~0r~r~t~I~~~i2~r·f ,~~t1t·:1;;]gl~aJ~: 
los grupos sanguíneos ·(27),' esfo;hallazgo' no'se constató en la forma neuronal corroborando 

. .···:·, .. <_,'.,.:.;-.:·,~;;:'.,<,:'V" ... ,·.::,.-•-,,._!::· ... :-1'.-:--:'.c :· :--(·'. :·-::; __ ·-·:., :· ·· . .:·' - .,- . : -:< .: , 

· .. así su i~dcpén'él~h~ia ge~étié~ (28); . 
. :,,'.': :. 

El aia~rió¿ti'c~ e~ b~sad~ en ~n estudi~ familiár clínico, la heterogeneidad genética, la clínica 

el~ la ~~fc~~edad, electromiografía y las anor~alidades ~atológicas.(29) 
_., .. -'". . . ·, . " .. ,.·. - - . 

Los 'estudi~¿ de Elcctrodiagnósticoso~ ·~na hcrra~ienta importante para diferenciar entre el 

lip() 1'.~e12de .CMT. (30) · . ·· . . :· ::,,,: ~;/. .·.· .... 

. . ·-., '., .. , .- '" :-:--

Una anor~ialidad cÍc miclinlzació~ cs.respcinsable.de las manifestaciones clínicas.(31) 

' La deformidad en la e~·:6r~~d~X~e· ~MT. e~ difíéil de tratar y lo hace propenso a recidivar . ·. - ...... ·-- .. , __ ~ . -'.-'"~ ',,._ ., ' ' '._- ' ; -. ~~---. ,. . . . - . ' . 
~·---.-.' .... ::.:·:,;,·.,;~:_::'·>.:;~<;,'''·,---~::::):·,:r~;·>·.::t;:~·." ': '· . . "' ' . e:··-., 

· ·. ·debido' a la riátuialeza progresiva del desequilibrio muscular que lo causa. (32) 

f f f ~f~~il:1~~~f.~:." oo=lo<ióo do ~" lo~• '"· o<m '"<" familfa '"' 

,:_. _: .. /:::: .. _:;:'.~:.~-~~!-.-~f:i\~'.fr1~tt~_·.~>\" ·: ' - . 
".Es.tos füer¡)n)os p_rimercis descubrimientos que vislumbraron la presencia .de heterogeneidad 

en I~ j~;J~Ji~~~¡j~'~~ \'.::tiarcot-Marie-T~oth, desde e~to~ces hasta hoy se han identificado 
.~:_:._::··-~?-~:: ."~}~/;:'S~~r:~ '.·.:~.,~,: -~ .. _«:. . .:· " . . . ·.::~·. 
varios':geni:s.y·~numerosos~locus han sido asignados .. De este modo la clasificación se va 

hd~i~nd~ g~·d~:Ycz ~iis difícil y resulta complic~do r~cordar y correlacionar tipo y alteración 
·:-',"'.;:.,>, .. :-·, __ ,<·- __ '. ._ .... · . ,. ,-. · .. 

. gcnétÍ~a suby~¡;e~tti; Por s.i esto fuera poco todavía se tiende a relacionar los síndromes 

clásicos (vgr. Dejérine-Sottas, Roussy-Levi) con determinados tipos de herencia o gravedad 
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clínica. En general y a efectos didácticos se considera :dividir la eñíérníedácCCMT eíi dos. 

grandes. gr~pos::·· C~·Tl ..... ~· .. · ?rT2'.:• cr;~q~;ie~~i~e•:l;rs:'.~~s{i~:~~~:,~~k<~~.tf:~( ~-f _'.h~ren~¡a· 
autosómico dominante; áutosómicci· rei::esiva 'o ,ciiso!ide piesentáeión espífrádiC:os; tás familias 

co~ •. patrón° 0dcXhcr~~ci~Ó ;igado al ·~·ro~~s()~;~; '.~~·.~g~~i~lh~1~!'.f~~·.;riin' ~~~rte ·· ~:r. la 
.. " .·· · :'": \' ... -<'!:/~:~" :\~·;.:'. <; .. ~~.-·. · · . . ! . : ._.- , -.:/:-r:·-~'.·~:~Jf:~:·})(~l:~:-~:-~~>~{;;/ .,y_~~->-, '..<·~· ·· -· >:,.-

peculiaridad de las mismas y la difícil adjudicación a los tipcis CMTl o CMT2 .. 
' , , ' .. . "·'·.·.. : ,-~ '. ·,' ' . 

Tabla 1. Clasilicación del síndrome de Charcot-Marie-Tooth 

1. Tipo l (desmiclinizante) 

Autosómico dominanic 

o CMT lA duplicación 17pl 1.2 

o CMT lB mutación del gen PO de la mielina 
·. ~-., _. :· 

o CMTlCnoA/noB 

o 'Mutació~ ~¿R20 
AutosóÍnico rec6si~a 

o . CMT 4; li~adaal cr,SqB,q21.1 (forma Tunecina) 

o CMT 4B ligada al cr. 1 lq23 (con desdoblamientos de la 

mielina) 

o CMT 4C ligada al cr. 5q23-q33 (forma clásica) 
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o CMT-Lom ligada al cr. 8q24 (asociada a sordera) 

2. Tipo 2 (axonal) 

Autosómico dominante 

· o CMT 2A ligada al cr: lpJSc36 

; .,\ ¡{e; 

a CMT.2C as~ciada,a pan:sia de cuerdas vocales 

a CMT 2Dligada aicr: 7p14 

Autosómico recesiva (no locus) 

3. CMT ligada al cromosoma-X 

Mutaciones de la Conexina-32 

4. Neuropatía hipomielinizante congénita 

Mutaciones puntuales PMP-22, PO y EGR2 

5. Neuropatías familiares relacionadas con el Síndrome de Charcot-Marie-Tooth. 

Neuropatía familiar con susceptibilidad a la presión, duplicación y mutación 

puntual PMP-22 

Neuralgia amiotrófica hereditaria, ligada al 17q24-25. 

6. Ncuropatía hereditaria motora distal 
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Tipo 11, autosómico dominante I~cu~l2q24. 

Tipo V, autosómico dominante, ligada· al cr. 7p . 

.Justilicación.-

Charco! Marie Tooth es un padecimiento genético. progresivo que provoca deformidad dél pie 

en cavo-varo que va evolucionando hacia Ja gravedad 'é:on el paso del tiempo; por esta razón 
• ,,:· ;, . , .•. · ', '. ;, ,<' , ..... ',e:,'_;<" "}.: \,· •,, ;_, ·' '. • "•·.: , '. ',. 

es difícil determinar el momento .•• id~jLh~~·ri!.~i.~[,1},r~~i:f~hF~i}·~~~.¡~~1/~~~,{?~;~~-r~d:. de. 

dicha deformidad. Sin embargo en Iá mayoría:'ded.o.s :casos;·e1 'pr_ocedimJe:Oto :quirúrgico se 
· :. . ·· · - :_ .'·::·,...~. -, ~e-:__ _ :.~- .. :· · -.~:,:, '~- ~;::1f:r :;~-:~{~~,::~.{!J~~/)~~~!X~:;~:~,;,

1

!{~~H:~:~:1!F(~~~~¡:~:~<~,~}~?·'.t~:if .. ::~;:r .. -. -_ .-'.·. 
realiza sin. fundamento• teórico• de·•:Ja.:imfermcdaa: ¡:fro\iocando·1en'•'eJ_,:pacientc'.;secuelas c¡ue 

~;~p:1i~~·~:Ju,ir;~~s~~i·;:'.~~j;J{#~··;::~i . ·~1,,(j~i,';~~·:;·~~~. . . . ~ll~:f~~('>~:;;.·· ·. ··: 
Por. otra parte .'d1chas·;mtervenc1ones •;c¡u1rúrg1cas'• tlenen.;un. costo;:e evado;'.un. ti~'m¡)ó de 

~:1~~:t~~lttiti!tiiil~:~~!~~~~~~~;~~f roblom" 

En muchas ocasióncf-~I.ciruján'.cí~\)rtopedistaesief'priríiero\en. eva uar.:_queja~ d~'debilidad _de 
<~ _: ,~ :: .:. : ••• :··: '..-\:, :; - ;-·->--~~-:: ;f~~~~~(:·¿;t~: ~-~;~_~p-~:,~l~f~~-~~;i4:·_~\~'.:~ttu~;;~1s~::r~&~\t~·~~:~~iS:~;~:~:5'Z~:·::~~~-;'.~(_¡i·; .. ~~~~.;~~{~;~:~:}~~~,.~:-.:r:t·.;:'\-~{; ... _ ·.>.~_·. - ·· .. 
las extremidadesj~feripie(o :def cirmidádes'.:patologías· dCI i pie·· a• Iás''éuales~d"D_e. p'ermanecer 
': . . _. 1 :,.:•:~>:.·t.:~:::· .. _. ?~;1k.¡:~{tii:::r:;((?JJ~~i/.~I:~~·;~:.i.f,~~~\J~:~i0:~~~:~Bl3;:~~~;~::.~_~t~:i{:\~/~fy_s~',i~;F;;>-:-}:;\:'.·:.· '. ~:~:'.·i· ~> -~ '.!:._:~'¡ ;_(-;~-~! :~·: ~ ~ ·-::.~ .: i::·_·:.-. · .. 
alerta al.diagi1óstié~ priníiifio/'Además';?el éirújano)':Írtopedistií'deb'é guiar y1dar terapia física 
· --._ · ,.';,i .-_-'.}f~:!~-"·;~:r¡J;~1~·~:~t1~;::1t1.~t;\~Pk;;;;xz,~~tf(,1;~~1\:;·~~t~~th1.~:};:;.;:;;~~N3·:·~ ::_'.::!~/'.':::. -~-.~ .. -~·: __ ,:·:_·. ;:. : . -.:· ···. · 
aprop,iaC!i;: prescribir',•orfosis,'é;yPreálizar cirúgíás'· para: mejorar;.Ia función, y o prevenir 

>· ... > ·.· ::· .. : ·>>:· :·.;.~ '.: : .. ~tD~:::~'}~t<0·.: ·it~~t;i5~.;·_~t~~:~:~;~~k:_~J~~i:?;;:,J:~~:~~/:~f f:.~.; ·:·'.:.·:/·'.· ;:·~: . / - . . 
. defor011dades.en 'e:te·.upo de ¡>acientcs:"'•' •,,,, ... ; •······•··. , .· 

· P~r:;alcs .. ril~~¡'jº¡·,:~g~;;~r~i!~\:~~~[~~U/:¡~(r~ct~re~ pronósticos de la conducta quirúrgica del 

pie en los pacientés con CMTpa'ra obtener mejores resultados en la cirugía realizada. 
••• C • '• • •:'." •':,.~'.e'- •, - • .' . : • • • 
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Objetivo principal.-

Establecer factores pronósticos para determinar los procedimientos quirúrgicos en 

pacientes con Charcot Marie Tooth. 

Objetivos secundarios.-

•. 

Identificar que tipo de deformidad e~ más frec~~~·te enlcis paei~nt~s con Charco! Marie 

Tooth. 
·'~< ',;._:: :';: t;:<·::· "·· .; 

Determinar que sexo tiene nl~j~f'pro'nósÜ~Óq~i~Ürgicó'. 

:,::::::;::t1~~~::1~1~~~~~~~::t;!:~•d0d CM=i•Mii;o TóO<h. 

~~t~~1,t,~~,fJ,~,u~J:~¡f ~~~~1~t~~b~1~ª,~f~~~~,j~~nf~e~'~r~p~o~Óstico'.~ei~s.'d~~·gías de pie. 

ld_entific~r;~u~'gr~~i>,~(,;/;pa,:jent~si'.~res.cmta mejór pronóstico a la cirugía en relación a 

sus antec~aentes familiares .o relación con familiares enfermos de CMT. 

Análisis de su marcha antes y después de. la cirugía, y de esta manera evaluar la evolución 

del paciente con Charcot Marie Tooth. 

Hipótesis de tr:ibajo.-

Los factores pronósticos del resultado quirúrgico en la enfermedad de Charco! Marie Tooth, 

dependen del tipo de deformidad y de los criterios aplicados para décidir el tipo de 

intervención operatoria. 
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MATERIAL Y MÉTODOS.-

Se estudiaron a 31 pacientes en el Centro Nacion~I de RehabilHación-lnst_ituto N_acional 

de Ortopedia de marzo de 1999 a diciembr~ deÍ 20Óo: 

Los Criterios de inclusión f~ero~1~~-i~;~:fü~c~~~l•í;'.~;~~~~frf ~ªlf~~i~·c~-.réci1ecu,lar _de 

CMT, de todas las edadt:s y 'cúalquier~sexó. éjúc;• pieséritában'"iiri' iú1álisis; de. la' función 

prequ irúr~ic~ . Y• p~s~;'.}J~~~¡~i&f Ji;;~~~"~~/t~;i~\~I~-~~
1

{F;~,t~~;~:i:~?:~:r~~<~er~~dades 
concomitantes, y.aceptéÍl. ser,iriclú_idos'en·'el,estüdio>c"· ·,,·.-· ;i·: ·• . 

. . ·:;. - _-.-· ·/.¡'· -- ,i_ -:-:;~/~::\~Yt>-~~:~:i1:.::~~!-_~\\~t<f-~.\·:~'f~:-.: ,_,,,,::_ .. : ~r~--. ):~ <--~;·~~-·:<·-.:). ___ -:· 1-. 

Los Criteriós de 1 ex.cfu'sión·· y ',elimiríadón son, •· áquellos ·. pacien_tes . que. tengan 

conéomitantémente -~~thf::n~~ir'.~~;~~~~~. asoc;~~as, que no 'puedan ser valorados en' su 
' ' , ._., ' ' •,.· '·'• ., - , ' . - '~ ' " 

. ·; ·. ;'..~~-, ''''r/ ·c.·"' ;,;·;L 

postoperatÓri§ por ·.:i~-p~_rio~~· no\n:ien_or de 2 años, que no acepte su participación en el 

estud
. ···o·.·.' - ,, .. ' ., :\:, ':;::, .. 

. . ·- -- ~~'.-:: ;-~-::<:~ :·f' 
~ '·;·'~ ... ;, , .. 

ldenfüicanÍo~ éltip'ó~~ d~fo~midad a nivel de los pies, el nivel y la gravedad de este. 

Se cvaluó'1'~ ~()~dÜct~~quir'ciiglc°a.• .. 
,.;~~;. • "· .';· <' 

TodÓs .·· est~sdatds :¡~s '~e¿~b~rl16s .·en fornrnlos pre-elaborados, posteriormente los 

tabulamos y ob~uvimos los resultados y conclusiones correspondientes según análisis con 

Xi~. 

Los resultados fueron clasificados basándose en la Clasificaciór1 de la Sociedad 

Ortopéclica Americana de pie y tobillo (Dolor-40 puntos; Función-SO puntos; 

Alineación lOpuntos.) (34) 
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Diseño de la investigación.-

El presente estudio de investigación es una cohorte retrospectiva, longitudinal, descriptiva 

y analítica. 

RESULTADOS.-

Se estudiaron un total de 31 pacientes con un total de 62 pies en forma retrospectiva y 

longitudinal, todos ellos con el diagnóstico de CMT en forn,ia clínica, 71e~tr~mi_ó·g;áfica, 

estudio de su árbol genealógico y a nivel molecular. De ell~;; 17.~paci~Óte~(S5%)e_ran·.cM'T-I, 

9 p~cientes (29%)Íenían CMT-11, 5 pacientes en los que¡nos~ pudo·d~te'rn'ii~'a'~cl'tip~ de 
;¡,,, _,", ;._:,-;,·· < '., 

CMT (16%)'. (GRAI<"lC0.-1) ···.·. ., : · .. ,; • '· <. · • C, 

s6 ºº5:~~t];~~~·?e·~1r~~~.r ,~;fr~r~}~~~~~.)·i1~\~-ie5:'.~e _:iki~~-~i1nt~f ~t ¿crt-l>n:rp ies 
(80%);·y_9. pies con CMT-II:éon:un50%i·Y·én los pacientes con CMT-11 se_'observa mayor 

núf er~~~~:/:~~f J~~~;~i~~~f~~~~g~~~~~~1i~,; .. rt~;l"~~¡};} .. :~i~\f !·~j('~~;:~~:;(.·········-~· •. ·.•·••···•··· .. · ... 
DeJos 31•'pacicnfos·;con:cMT,• .• 16 eran ·del sexo.Temenino·cón·:52%;y't5:pacientí:s del sexo 

... +scJ\·'.~:º·~-1~ii%f t~~l~~·~f~F~i{;y··,:~\;~<·f~;:r'?Jr·('~~•Ef -~··~!;'Y?~t::,,/rt······ .. · · · ·· · ·. 
Tomando.en:cuenta el.~exo'_en.relac1ón con el número 'de cirugías se o.bservo mayor tendencia 
;>··:·'.:.:.-{~·~;¡\).:~4iY:~}~~::i:~~f~;'.:·~~·:_::~~t~:t)~ff ~~~:~ ~- ~·>' 1. :··: :=-- .... - . . . · . : ~- - _ - ·.:: _, .: .· -· . '. :. ·: · .. ·. ·:.: 

• a ser ,aperados l()sdelsel{omasculino con 25 pies (78%), y las mujeres con 23 pies (67%), sin 

.eTibar~~?~i~:W#~J~'!f ~~:~er~ ·· de cirugías .. por pie en los pacientes de sexo 

fcmcniiió.(GRAFlC0.-4; CUADR0.-2) 

· .. i:ll edad p~onicdio, de los pacientes que se revisaron fue de 18.5 años con una desviación 

S~a~dard de 5.¿ ~ños, con una mínima de 9 años y una máxima de 36 años.(CUADRO.- 3) 
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. ·. ::;::·g[{l~Í~~t~~f ;~ir¡~r,j~it~[(~~::~!t~::~:~:::: 
: 'pacientes no;teníán áiifoceai:ntes de familiares con· ~MT (39% ).(GRAFIC0;-8) 

._:.'..:.i:;·_ .. /i::::;~!h~~-(ttt~>tM~·r~~,t;~-~~::-;:::.:/:;'~ ··:·.·<+ ·'.. :.':\?.'~>::_~·.·-._.y··'::·_::·'.::"_:_·.- ._.. . ~ . . -..:- - .~.:;·::-.-· .. :-
:Re:1acioºnando los 'antecedentes ía'niiliarcs eón .CMT con el numero de cirugías se observó una 

tend~n:~á ~lf ;~~~~:;:.~~mero de cirugías en_ los pacientes que tienen antec~dentes .de 
:·:'..-ú>-~~:~:·(:: :··:·.:·:·_,.. 1 : •• ·: ·.:': •• 

familiares con· CMT, con 19 pies (79%), y los pacientes que no tienen ;ante'c~de1;tcs de 
, ' 1"_», , :.· 

·familiares con CMT hacían 26 pies (69%) pero tienen mayor numero de cirugías por 

pic.(p=0.069) (GRAFICO.- 9; CUADR0.-6) 

DISCUSIÓN.-
-·--;x:;,_~~::.: . 

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth o Neuropatía Hereditaria" Motar·: sensitivo se Ita 
-,. ::~ .. ', ·";·-. . . ;.' -' ., - -

considerado como un trastorno degenerativo de nervi~speriféri8~s, riiic~f?e~i-os~s-motoras y 

menos frecuente al nivel de med.ula e~p.in~~·;7'.~~;;:¡~~~f:;~~~f'tf~~if~f ;if;{i}~~-wt~~'.Hp:es. 
y piernas, posteriormente •puede disemiriarsc;hacia'.,manos'¿y;~aníebrazos\aéspüés~dé;:yarios 

..... _·_,_,-; l: .:< :·~· .... ;~(~:Ji'.· .~:!:i~~·/. :~ \ .:.')~LXú~~ :.: __ :';<~~fi'.\j};;~i;!::·:~:~~~;;~$~2~.~ii~T ~)j~0~:·~{~-~~1r~~~~:·i·~> ;;: ,:· -··, 
años. Se caracteriza< par·:atrofia·: éle:.".ciertós: grúpos::1 musculares. icular;;pero·n'e'os; y 

. múscu~~si~~r~1s*~J~~~%~~~;'i~:~~.;m]~f.~;
1

í~i.:..'.~}\\l~ffe . . . ))(is;: .. 
'· .. Se han' descrito v~rios tipcisde formas de'. la enfem1edacC eICharcot~Marie-Tooth aúnque. el 

.. ·····Ti~o-1:/~Íp~~Il··~o~··los···~·as ;re~ue~t~s·;;,·:2~g~~~~;~~~i~~t:6:~~~.-~;í~i~os. similares,· el Tipo-11 

·. 'tiene' velocidades de conducción de nervio no~~llÍes y la histopatología confirma el daño 

· axonal.(29) 

Muchos pacientes son sintomáticos desde lá infancia y pueden presentar alteraciones o 

disturbios sobre todo en la 2° década de su vida. 



·----·------------------------ ------------·--~~--
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CONCLUSIONES.-
. . 

Concluimos que existe mayor.tendenciaquirúrgica .en pacientes masculinos conCMT-1, con 

edad de inicio de su sinto~atolo~ía mas tempran~rnenle ;, crin anie6ed~ntes de familiares con 
. ·... ,,, " .. !··.-:.-: '' . 

CMT; a su vez tiene peor 'pr~~Ófüilo Ía'c'on~~6t'~:'q'~irÓrgi~'a en°~mJ~r~~ ~()n CrvÍT -'11 co'n ~dad 
·:: >. -·.-t:.;:: :' /.:~::'.¿~;;:'. ··'. ~::y;~~::~~:J~\}~: 1 ·~( ~;<·;~-g~~~:~ /~~tH,.~ ~; ;~~~~;:. z-.~{~i~!?:?~:~ff~ ::~~;J,; {-;;0;~f~~/ {'~:~? i · .;;:-;.~~- ·-_= ·;:~'. (~ '.: ~:~->::/\ ·: ~>~; ·: . 

de inicio de su· sintomatología'mas.· tardía, y :·c¡ue' rio:·presentarí'antec·edentes~ de; familiares· de 

CM~. ; ·. •.; .·• /::'. ·;'g~"¡~f1~:::I~,f: !~~1r;;~it )~1~I~~N~J1t1.t'.l,:0~~%~;;~;~~~·~ · ~ · ··· . 't.~r1tf <0i.·,: · .. 
Sin· einbiirgo:iio ;sc;p'iícdé~cóñi:luir''."én'.'forma' ábsolutíi' por!no':préscriiar; un'. valor estadístico . 
. -.. · : ;·:· .-.>~}::'/:::{.:;/ -~~i{~ J.':~i~f ~.\:)'.I~~~t~;~~~t\~;:t~~~:~~:~tJ;·~:,_::~·~:~~~T-~;~fl:-:·_·. -~¡ .--_', ~-'.'~ '.;:::{>:(i.:;~~~j~-:1f:X~::!~iY}~(};~ ~y~;-:~_:::~;·¿~:\\;~/_:·.~- -· . · 

s1gmf1cat1vo.- probablemente. por •·la· naturaleza ·progresiva del ;desequ1hbno ,muscular que lo 
_ _.·< -, :·.: __ '>: ;,:;:_.'/,, 1.;),~\:~1s-ts~.~~u~1_'.:;~~Wf:}i;?~-~:.:1~::1t:i:~:::··~:::~.~:.;::·::·:~··,_/- ':-- · ·. --· :: :·":~:·:;:-.-:.:: .:~-?: ,-,;,.-.::'.:·:~-?-:.~~~~~;:·sx:~:~-'.t-~:·-:"~' 
causá: Pese a é¡ue;posierio(a Ia'Cirugía el pie se mantiene plantígrado pero' posterior 1 a 2 años 

'· ,. -, -~- : ..... ;~:-.)~_·::·:,- -~ :;,\}f~láf~~-~}Y~J~:~ ·.-,,.~~- .-_. - . - -. . -" .. · ·> . . 
y. por la• histána. gcriúal;,·de~la enfeimedad tiende a . fracasar, .todo: esto según la escala 

: :;:'..~/. ·.: j~ .<~~: :).~~B~t-~~·.r!;:~~'. -~~~z'.:~~¿;fi~~~~-;:·~~ ., ,.. · · 
americana de pie y)ob1llo.•::::.}'. •. ·:. · · 
, -_ :/-,.,~_: \ ~~~·:'.;;<.s:./:3~~~:{~:~~-~~-~~~-i1~~·i~c: _-:.: ~~:~ :· . -

El diagnós\ico';tempranoj:onseguimiento y tratamiento oportuno de acuerdo a la edad y 

'esta~io d~l;~~'.~E~~~~~"{&~;f :~~como consecuen~ia procedimientos quirúrgico con mejores 

.. resultados":tantoó~a·:·1a•,ahneac1ón,"forma y tamaño del pie, así como una marcha mas 
~~-: · ·._ .. : ." ,,~'~;;::· ·-·~,::"E:5-· :·;}i~ff)~};!;~~:;;;~5~~~~}:\:K!.- " ,,:_;/ 
plantígrada, funcional, Y. menos dolorosa. 

·.·La .~cro;i::\f~~'.;mj~~f~i~~~¡~+:~[~~~l;h~:~:vo varo. 

Se. re:5omienda,'el/siguiente;plande'tmtamiento por la clínica ( Cuadro.- 7): en pacientes 

, ~en~~~{ie,~z:'.;a~~~:~~,J;·¡~;~¡d~d';~~~cii~le a nivel de los pies se propone fisioterapia y 

ortesis; 'eíl páci~~ti:~'bntr¿ S, y, 14 años que presentan generalmente deformidad irreducible 
' . ,'. - '. .\1 '~ . . :'':~-- .' ,.. ... ,:: ·. - ., . : . ' 

é:on.:corr~cci.Ón párcial tratamiento quirúrgico de partes blandas; y pacientes mayores de 15 

·:~ñ~~,~nlo~ qhc ·ya presentan una deformidad estructurada un tratamiento quirúrgico de partes 

. ó~eas, sin· embargo eil cada periodo se debe toma~ en cuenta los diferentes tipos de 

tratamientos quirúrgicos. 
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ANEXOS 

GRAFIC0.-1 

SEGUN EL NUMERO DE PACIENTES REVISADOS 

GRAFIC0.-2 

O CJ.VIT-1 
ID Cl.VIT-11 

O CJ.VIT-?? 

SEGUN LA RELACION DE TIPO DE CMT CON EL NUMERO DE 

CIRUGÍAS 

CMT-1 CMT-11 

p=0.31 

CMT-?? 

O No cirugías 

li!I e irugías 
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CUADR0.-1 

SFGUN LA REI ACION DE TIPO DE CMT CON EL NUMERO DE CIRUGÍAS , , 

NODE 
CIRUGÍAS 

1 

# % 
o 7 20 
1 14 41 
2 7 21 
3 4 12 ' 
4 1 3, 
5 1 3 
6 

Total 34 .100. 
qb 55 

CMT 

11 

# 
9 
3 
4 
1 . 

1 
18 
29 

GRAl'ICO.- 3 
SEGUN EL SEXO.-

% # 
50 
16 
22 
6 

6 
100 

111 

% 
1 10 
3 30 
4 40 
2 20 

10 100 
16 

D Masculino 

¡¡¡¡Femenino 
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20 

15 

10 

5 

25 

GRAl'ICO.- 4 

SEGÚN LA RELACION DEL SEXO col ~5E;-i:sul MERO DE CIRUGÍAS 

. 78%. 
,,,--~~~~~~~~~~~---" 

Femenino l\llasculino 

CUADR0.-2 

O No cirugías 

!El e irugías 

SFGÚN LA RELACION DFL SEXO CON El NUMERO DE CIRUGÍAS , ' , l ' .-
NO DE SEXO 

CIRUGÍAS 

1 
FEMENINO 

# 1 % 
o 10 33 

1 7 23 
2 7 23 
3 4 13 
4 
5 1 4 
6 1 4 

Total 30 100 
% 55 

p=0.48 

I# 

-:. ,, 

MASCULINO 

%1 
7 22 

. 13 41 
. ·s·-"' 25 
·3 9 
'1 3 

32 100 
16 
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Nº d(! pies 

EDAD• 62 

26 

CUADR0.-3 
SEGUN LA EDAD.-

Mínimo . Máximo 

9 36 

Media 

18.5 

Gl{AFICO.- 5 

Desviación Standa_rd 

_5,7 

SEGÚN EL TIPO DE DEFORJ\llDAD 

O Pie cavo varo 

llli!I Dedo en garra 
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GRAFIC0.-6 
SEGÚN LA RELACION DE EDAD CON EL NU:\IERO DE CIRUGÍAS 

JO 

25 

20 

10 

5 

D No cirugías 

1!i!i1 Cirugías 

9-18 años 19-27 años 28-36 años 
p=0.005 

'. Inicio de 
· sintomatología 

CUADR0.-4 
SEGÚN LA EDAD DE INICIO DE SU PATOLOGIA.-

Nº de pies 
su 62 

Mínimo Máximo Media Desviación Standard 

12 7.3 3.2 
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CUADR0.-5 
SEGÚN LA EDAD DE INICIO DE SU PATOLOGÍA.-

EDAD DE INICIO DE SU PATOLOGIA NODE 
.CIRUGÍASI-----------.----------...----------.... 

1-4 5-8 9-12 

# % # % # 
o 2 17 10 36 s 22 

9· ._,. "' 
·s 

11--· -···=-3-· -'-'--+-··-'_··_4'-·-l,-----, ·33 2'r--.--i 7 ··-·- .¡·· , .. , 4 .. ·· I 10 pies 
1
1-.=-.. =-. "'"· ,..., .-. -!--.-""-!. I 18 pies 

1
1--"'--.-. • -':.-. +'--.-. 1=-.-1

1 
17 pies 

11--.-. -=-5---1---,-it..E_ ~ ' ' . ·· .. ·· . ~,.'.'.._.. 1 . 18 % 

6 1 4 · .. 

Total 12 100 28 100 22 100 
% 19 45 36 

p=0.16 
GRAFIC0.-7 

SEGÚN LA RELACION TIPO DE CIRUGÍA CON EDAD A MOMENTO DE LA 

CIRUGÍA 

< 7 años 8-14 años > 15 años -

D Rehabilitación 

lll·Partes blandas 

D Partes oseas 
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JO 

25 

20 

15 

10 

5 

o 

29 

GRAl'ICO.- 9 

O Familiar con CMT 

!iil Familiar sin CMT 

SEGÚN LA RELACION DE LOS ANTECEDENTES FAMILIARES CON CMT Y EL 
NUMERO DE 

12 pies 
31 % 

Familiar sin CMT 

CIRUGÍAS 

D No cirugía 
mi Cirugias 

Familiar con CMT 
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CUADR0.-6 
SEGÚN LA RELACION DE LOS ANTECEDENTES FAMILIARES CON CMT V EL 

NUMERO DE CIRUGIAS-
NODE 

CIRUGÍAS 

o 
·.• 1 ,·;; 

NO 

# 1 
12 
8 

ANTECEDENTES FAMILIARES 

1 
SI 

% 1# 
31 5 21 

, : '21 , 12 ' .·50 ,' 

3•;.:.;·: '>·'! ,., .. ,;: .. ;,,,,,7 ,.;: .. ·: .'' ...... "':, 7 .... ' ,· 

. ··~ .-,, '•, 3 
Total 38 100 24 100 

% 61 39 
p=0.069 

CUADR0.-7 
TRATAMIENTO SEGÚN LA CLINICA DE LAS DEFORMIDADES DEL PIE EN 

PACIENTES CON CHARCOT-MARIE-TOOTH 
ESTADIO CARACTERISTICAS 

Flexible reductible. 

11 Irreductible con 
Cl)~rección parciat . 

Il1 Deformidad 
estr.ucturada. 

TRATAMIENTO EDAD 
Fisioterapia y Menor de 7. 

ortesis. 
Quirúrgico de Entre 08-14. 

. panes blandas. 
Quirúrgico de Mayores de 15 . 

... pa.rtes óseas. 
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