
VCMotora	  mediano:	  
<38	  m/s	  →	  desmielinizante	  
>38	  m/s	  →	  axonal	  
30-‐40	  m/s	  →	  intermedio	  

Valoración	  como	  recesivos:	  
• 	  2	  o	  más	  casos	  afectados	  con	  padres	  explorados	  y	  sin	  
signos	  de	  enfermedad	  
• 	  Historia	  de	  consanguineidad	  
• 	  Etnia	  con	  importante	  historia	  de	  endogamia	  

Casos	  aislados/esporádicos:	  
Iniciar	  estudio	  como	  si	  fuesen	  dominantes	  

(*)	  Para	  las	  familias	  de	  etnia	  gitana	  se	  estudian	  la	  
mutaciones	  fundadoras	  de	  los	  genes:	  	  

NDRG1	  (HMSN-‐	  Lom),	  SH3TC2	  y	  HK1	  (NHMS-‐Russe)	  

EMG-‐ENG	  
Historia	  familiar	  

Herencia	  dominante	   Herencia	  recesiva	  

Desmielinizante	   Desmielinizante	  Axonal	   Axonal	  Intermedio	   Intermedio	  

Duplicación	  
PMP-‐22	  

Si	   No	  

♂→♂	  

♂→♂	  ♂˧♂	   ♂˧♂	  

MPZ	  

MFN2	  Mutaciones	  
PMP-‐22	  

GJB1	   GDAP1	  

MPZ	  

SH3TC2*	   GDAP1	  


