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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas y electrofisiol0gicas de 40 pacientes con CM T que presentan
temblor.

Material y métodos: Estudiamos 40 pacientes de CMT con temblor postural en las extremidades superiores
de una serie publicada anteriormente donde el 43% presentaba temblor. Realizamos una reevaluacién de su
historia clinicay antecedentes asociados a su temblor, exploracion neurol égica, estudio mediante
acelerometro, dibujo de laespiral y linea horizontal y estudio de conduccion nerviosa (nervio motor
mediano).

Resultados: 36 pacientes presentaban CMT1A, 3 pacientes NHPPy 1 paciente CMT axona (gen AARS). 28
pacientes eran hombres (70%). La edad media fue de 50 afios (25 a 83 afios). Los pacientes notaron €l
temblor por primeravez en un promedio de edad de 38 afios, en 10 pacientes desconocian (referian ser
asintoméaticos), y en otros 11 pacientes que desconocian €l inicio de su temblor. El 77,5% tenia antecedentes
familiares de temblor. En relacion con la exploracién neurol6gica el 85% de |os pacientes presentaba una
escalaMRC en miembros superiores normal y un 95% arrefléxicos. En relacion con el dibujo 37,5% teniaun
una espiral-linea horizontal normal, 22,5% levemente desordenado, 22,5% moderadamente anormal -temblor
considerado, y 17,5% severamente anormal-mucha dificultad por el temblor. Con respecto alos pardmetros
del temblor lafrecuenciamediaes de 5,73 Hz y laamplitud es de 0,41 mm.

Conclusion: El temblor en nuestra serie presenta unas caracteristicas similares a otros estudios realizados,
realizando en nuestro estudio un mayor nimero de pacientes. No existe asociacion entre la gravedad del
temblor y la gravedad de la neuropatia.
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