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Articulo original

Factores pronosticos de la conducta quirurgica del pie en pacientes
con Charcot-Marie-Tooth

Henry Juver Vergara Ferndndez,* Norberto Leyva Garcia,** Sall Renan Ledn Hernandez,***
Alberto Garcia Alberto****

Centro Nacional de Rehabilitacion-Ortopedia

RESUMEN. Laatrofia muscular peronea o enfermedad
deCharcot-Marie-Tooth (CMT) esla neuropatia periférica
mas comuin, con una prevalencia de 1: 2500. Objetivo princi-
pal. Establecer factores prondsticos de los procedimientos
quirdrgicosde piede pacientescon CMT. Material y méto-
dos. Se revisaron 31 pacientes con € diagndstico clinico,
electromiogr &fico, y genético haciendo un total de 62 pies
evaluando la marcha prey postquir Urgicamente, analizan-
dolosdatoscon x2. Resultados. Delos 31 pacientesrevisados
17 (54%) son tipo-1; y 9 (29%) tipo-11; y 5 (16%) tipo no
clasificados; de acuerdo al sexo 15 son masculinos (48%) y
16 femeninos (52% ). L a deformidad mas frecuente fue €
piecavo varo (100%); los pacientes con mastendencia a ser
operadosfued tipo-l1 en un 80%, los hombres presentar on
mayor tendenciaa ser operadosen un 78% en comparacion
delasmujeresen un 67%. Entrelos 19-27 afios € paciente
con CMT tiene mayor tendencia a ser reoperado en un
81%. Laedad inicio dela sintomatologia fue alos 7.3 afios;
s lasintomatologia apar eceentre 1 a4 afiosexiste tendencia
aser operadoen un 83%; s en lafamiliaseencuentraalgun
enfermo con CMT tiendea ser operadoen un 79% y losque
no tienen familiares enfermos en un 69%. Discusion y con-
cluson. De acuer do a este estudio tienen mayor tendenciaa
ser operados los pacientes masculinos con del tipo-I, con
inicio de su sintomatologia tempranamente con anteceden-
tesfamiliaresde CMT. Tiene peor prondstico la cirugia en
mujeres con CMT-tipo I, con inicio de su sintomatologia
tardiamentey sin antecedentesfamiliaresde CMT.

Palabras clave: Charcot-Marie-Tooth, electromio-
grafia.
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SUMMARY. The atrophy muscular peronea or illness
of CMT isthe most common outlying neur opathy, with a
prevalence of 1:2500. Main objective. Establish factors
presage of the surgical procedures of the foot of patient
with CMT. Material and methods. Thirty one patientswere
revised with the clinical diagnosis, electromyograph, and
genetic making atotal of 62 feet evaluating the march pre
and postsurgically, analyzing the data with x2. Results. Of
the 31 revised patients 17 (54%) they are type-l; and 9
(29%) type-11; and 5 (16%) not classified; according to
the sex 15 they are male (48%) and 16 female (52%). The
most frequent deformity the foot was| dig varo (100%);
the patients with but tendency to be operated the CMT-I
wasin 80%, the men presented a greater tendency to the
surgery in 78% in the women’s comparison in 67%.
Among the 19-27 year s the patient with CM T does have
tendency to be operated in 81%. Did The age beginning of
the symptomatology go to the 7.3 years; if the symptoma-
tology appears among 1 to 4 yearstendency it existsto be
operated in 83%:; if in the family some sick person meets
with CMT it spreadsto be operated in 79% and thosethat
don’t have sick relativesin 69%. Discussion and conclu-
sion. according to this study they have bigger tendency to
be operated the masculine patientswith CMT-I, with be-
ginning of their symptomatology early with family ante-
cedentsof CMT. Haswor se presage the surgery in women
with CM T-type I1, with beginning of their symptomatolo-
gy belatedly and without family antecedentsof CMT.

Key words: Charcot-Marie-Tooth disease, electromyo-
graphy.

Introduccién

La atrofia muscular peronea o enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth (CMT), es una enfermedad genética heterogé-
nea con determinada variabilidad clinica, teniendo una pre-
valencia de 1:2.500.8

El trastorno fue descrito en 1886, casi de manera simul-
tanea por Charcot y Marie en Franciay Tooth en Inglate-
rra, considerandose como posibilidad diagnéstica de inicio
aunamiopatia.®
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Laforma mas frecuente es |a autosdmica dominante con
un 83% de penetrancia.*

El diagnéstico debe basarse en un estudio familiar clini-
co (Figura 1), la heterogeneidad genética, |os aspectos cli-
nicos de la enfermedad, la electromiografiay las anormali-
dades patol dgicas.®

El electrodiagndéstico es una herramienta importante
paradiferenciar entre el tipo | del |1 de la enfermedad.”

I. Laforma hipertréfica, desmielinizante o CMT tipo |, es
caracterizada por descenso de las vel ocidades de conduc-
cion nerviosa motora periférica, desmielinizacién de las
fibras nerviosas mielinicas y crecimiento hipertréfico de
las células de Schwann en “bulbos de cebolla”.

I1. Laforma neuronal, axonal o CMT tipo I, presenta velo-
cidades de conducci6n nerviosa periféricanormal es o mi-
nimamente descendidasy atrofiaaxonal primariacon mi-
nima afectacion de lamielina de las fibras nerviosas.®

Laalteracion de lamielinizacion eslaresponsable de las
manifestaciones clinicas® y la deformidad de los pies en la
enfermedad de CMT es dificil de tratar por ser propenso a
recidivar debido a la naturaleza progresiva del desequili-
brio muscular que lo causa.!

Material y métodos

Se estudiaron 31 pacientes de marzo de 1999 a diciem-
bre de 2002. L os criterios de inclusion fueron: diagndstico
clinico, electromiogréfico y molecular de CMT, de todas
las edades y cualquier sexo que presentaban un andlisis de
la funcion prequirdrgica y posquirdrgica con mas de 2
anos, que no tuvieran otras enfermedades concomitantes y
aceptaran ser incluidos en el estudio.

Identificamos el tipo de deformidad més comdn a nivel
de los pies. Se evalud la conducta quirdrgica.

Todos estos datos se recabaron en formatos pre-el abora-
dos y posteriormente los tabulamos y obtuvimos los resul-
tados y las conclusiones correspondientes segun anélisis
con y2.

Figura 1. Imagen clinica de un pie con CMT.
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L os resultados fueron clasificados con base en la Clasifica-
cion dela Sociedad Ortopédica Americana depiey tobillo (Do-
lor-40 puntos; Funcion-50 puntos; Alineacion 10 puntos).

El disefio de lainvestigacion es retrospectiva, longitudi-
nal, descriptivay analitica.

Nuestra hipétesis de trabajo propone que los factores pro-
nosticos ddl resultado quirdrgico en laenfermedad de Charcot
Marie Tooth-1, dependen del tipo de deformidad y delos crite-
rios aplicados paradecidir €l tipo de intervencion operatoria.

Resultados

Se estudiaron 31 pacientes con un total de 62 pies en
forma retrospectivay longitudinal, todos ellos con el diag-
nostico de CMT en forma clinica, electromiogréfica, estu-
dio de su arbol genealégico y anivel molecular. De €llos,
17 pacientes (55%) eran CMT-I1, 9 pacientes (29%) tenian
CMT-II, 5 pacientes en los que no se pudo determinar el
tipo de CMT (16%).

Se observé una mayor tendencia a ser operados |os pa-
cientes con tipo | con 27 pies (80%), y 9 pies con tipo 11
para un 50%, y en los pacientes con tipo Il se observa ma-
yor nimero de reoperaciones (Grafica 1).

Delos 31 pacientes con CMT, 16 eran del sexo femeni-
no (52%) y 15 pacientes del sexo masculino (48%).

Tomando en cuenta el sexo en relacion con el nimero de
cirugias se observé mayor tendencia a ser operados |os del
sexo masculino con 25 pies (78%), y las mujeres con 23 pies
(67%), sin embargo, hay mayor nimero de reoperaciones
por pie en los pacientes de sexo femenino (Gréfica 2).

La edad promedio de los pacientes que se revisaron fue
de 18.5 afios con una desviacion esténdar de 5.7 afios, con
una minima de 9 afios y una maxima de 36 afios.

De los 62 pies estudiados el 100% presentaba deformi-
dad del pie en cavo varo, y 12 pies (19%) presentaba dedos
en garra.

Laedad deinicio de la sintomatol ogia fue minima de un
afo y maxima de 12 afios con una media de 7.3 afios, con
una desviacion estandar de 3.2 afios.

Segln la edad de inicio de la patologia se observo, que
existe unatendencia mayor a ser operados |os pacientes del
grupo de 1-4 afios en los que €l inicio de la sintomatologia
fue méas temprana con un total de 10 pies (83%) (p = 0.16)
(Tabla 1).

Tomando en cuenta la relacion que tiene la edad con €l
ndmero de cirugias se observa que existe una tendencia de
mayor nimero de reoperaciones conforme avanza la edad,
aumenta la proporcion de cirugias (p = 0.005) entre los 19
y 27 afios a un 81% (Grafica 3).

Relacionando laedad en lacual selerealiz6 algun tipo de
tratamiento se puede ver que e 59% de |os pacientes meno-
res de 7 afios son tratados con rehabilitacion, el 49% restan-
te es mangjado con procedimientos quirdrgicos en partes
blandas: fasciotomias y tenotomias, y la cirugias de partes
Oseas en este grupo consistieron en osteotomias del primer
metatarsiano. En el periodo de 8 a 14 afios € 55% (16 pies)
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Gréfica 1. Relacion de tipo de CMT con el ndmero de cirugias.
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Gréfica 2. Relacion del sexo con el nimero de cirugias.
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Gréfica 3. Relacion de edad con el nimero de cirugias.

son tratados con procedimientos que implican partes blan-
das, este tipo de conducta quirdrgica consistia en transposi-
cién del extensor largo del primer dedo, transferencia de los
tendones extensores, también un grupo menor (21%) alin se
trataba con rehabilitacion y también otros presentaban pro-
cedimientos quirdrgicos en partes 6seas como ostectomia de
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Dwayer u osteotomia de medio pie. EI 69% son tratados con
procedimientos de partes 0seas, cuando la conducta se reali-
za en pacientes mayores de 15 afios un gran nimero de estas
cirugias consistiaen triple artrodesis, cirugias con mayor im-
pacto sobre laestructura del pie (Grafica 4).

De los pacientes revisados se observé que 19 tienen an-
tecedentes con CMT (61%), y 12 pacientes no tenian ante-
cedentes de familiares con CMT (39%).

Relacionando |os antecedentes familiares con CMT con
€l nimero de cirugias se observd una mayor tendencia a ser
operados en los pacientes que tienen antecedentes de fami-
liares con CMT, con 19 pies (79%), y los pacientes que ho
tienen antecedentes de familiares con CMT hacian 26 pies
(69%) tienen mayor nimero de reoperaciones por pie (p =
0.069) (Gréfica 5).

Discusién

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth o neuropatia
hereditaria motor sensitivo se ha considerado como un tras-
torno degenerativo de nervios periféricos, raices nerviosas
motoras y menos frecuente anivel de lamédulaespinal. El
proceso es de progreso lento y se iniciaen piesy piernas,
posteriormente puede diseminarse hacia manos y antebra-
zos después de varios afios. Se caracteriza por atrofia de
ciertos grupos musculares, en particular peroneosy miscu-
los intrinsecos de manosy pies.®

Se han descrito varios tipos de formas de |a enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth aunque el tipo-1 y tipo-11 son los
mas frecuentes y comparten sintomas clinicos similares, €l
tipo-11 tiene velocidades de conduccion de nervios norma-
lesy la histopatologia confirma el dafio axonal.®

Muchos pacientes son sintométicos desde la infanciay
pueden presentar alteraciones o disturbios, sobretodo en la
2° década delavida.

La mayoria de |las deformidades de |as extremidades es
el resultado de una combinacion de debilidad del masculo
y desequilibrio, y se apuntan procedimientos quirdrgicos
paracorregir las deformidades y balancear los grupos mus-
culares que existen.?

Mas de la mitad de los pacientes con la enfermedad de
Charcot-Marie Tooth manifiesta problemas del piey del to-
billo, incluso dolor, debilidad, deformidad y raramente
parestesias. Se han identificado modelos caracteristicos de
debilidad neuromuscular. El cavo-varo delos pies eslapato-
logia mas coman y la deformidad més visible. Los compo-
nentes especificos incluyen varo del retropié, cavo del medio
o antepié, y a menudo dedos en garra. La etiologia de esta
anormal postura del pie es el resultado del predominio del
musculo tibial anterior sobre los peroneos. Se han descrito
multiples opciones de tratamiento (transferencias tendinosas,
fasciotomias, tenotomias, osteotomias, y artrodesis), los re-
sultados de |la intervencién quirdrgica son dificiles de inter-
pretar y comparar debido al espectro amplio de los trastor-
nos neurol dgicos y los procedi mientos operatorios descritos.
Por consiguiente, deben individualizarse las decisiones del

198



Factores pronoésticos de la conducta quirargica del pie en pacientes con Charcot-Marie-Tooth

Tabla 1. Edad deinicio de su patologia.

Edad de inicio de su patologia

1-4 5-8 9-12
No. de cirugias # % # % # %
0 2 17 10 36 5 22
1 5 42 6 21 9 41
2 1 8 9 32 5 22
3 4 33 2 7 1 5
4 10 pies 18 pies 1 |17pies| 5
5 83% 64% 1 18% 5
6 1 4
Total 12 100 28 100 22 100
% 19 45 36
p=0.16
16 30
14 25
— 19 pies
47110 pi
i i
10 =T
g M 6P| o oo [] Rehabilitacion 151 [INo cirugia
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Gréfica 4. Relacion tipo de cirugia con edad a momento de la cirugia.

Gréfica 5. Relacion de los antecedentes familiares con CMT y el nime-
ro de cirugias.

Tabla 2. Tratamiento segun la clinica de las defor midades del pie en pacientes con Charcot-Marie-Tooth.

Estadio Caracteristicas Tratamiento Edad
| Flexible reductible. Fisioterapiay ortesis. Menor de 7.
I Irreductible con correccion parcial. Quirdrgico de partes blandas. Entre 08-14.
11 Deformidad estructurada. Quirdrgico de partes 6seas. Mayores de 15.

tratamiento y deben basarse en una historia clinica clara,
examen cuidadoso, y se deben definir metas alos pacientes.®

El tratamiento rehabilitador oportuno de las deformida-
des puede producir mejorafuncional en el tipo de marchay
retrasa las deformidades, lo cual difierelanecesidad de una
cirugia.’

La deformidad en la enfermedad de CMT es dificil de
tratar y lo hace propenso arecidivar debido ala naturaleza
progresiva del desequilibrio muscular que lo causa.!

Conclusiones

Concluimos que existe mayor tendencia a ser operados
los pacientes masculinos con tipo-I, con edad de inicio de
la sintomatol ogia mas tempranamente y con antecedentes
de familiares con CMT; a su vez tiene peor pronostico la
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conducta quirdrgicaen mujeres con tipo-11 con edad de ini-
cio de la sintomatol ogia més tardiay que no presentan an-
tecedentes de familiares de CMT.

Sin embargo, el valor estadistico de esta aseveracion no
essignificativo (p = 0.31), probablemente por la naturaleza
progresiva del desequilibrio muscular que lo causa. Pese a
que posterior alacirugiael pie se mantiene plantigrado por
un lapso de 3 a5 afiosy por lahistoria general de la enfer-
medad tiende a fracasar, todo esto segun el andlisis de la
Escala Americanade Piey Tobillo.

El diagndstico temprano con seguimiento y tratamiento
oportuno de acuerdo ala edad y estadio de la deformidad
tendran como consecuencia mejores resultados quirdirgicos
tanto de la alineacién, formay tamafio del pie, como una
marcha més plantigrada, funcional, y menos dolorosa.

Se recomienda el siguiente plan de tratamiento por la
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clinica (Tabla 2): en pacientes menores de 7 afios con de-
formidad reductible anivel delos pies se propone fisiotera-
piay ortesis; en pacientes entre 8 y 14 afios que presentan
generalmente deformidad irreducible con correccion par-
cia tratamiento quirdrgico de partes blandas; y en pacien-
tes mayores de 15 afios en los que ya presentan una defor-
midad estructurada un tratamiento quirdrgico de partes
Oseas, sin embargo, en cada periodo se debe tomar en
cuenta | os diferentes tipos de tratamientos quirdrgicos.
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