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Charcot-Marie-Tooth Hastaligi saptanan 15 olgudan 12'sinde toplam 19 ayak
operasyonu yapilmistir. Bunlarin 15°ine Lambrinudi tipi trip! artrodez 8'ine Asi-
loplasii ve 2'sine posterior kapsilotomi yapilmistir. Olgular 4-20 yil arasinda
izlenmistir. Yedi olguda son kontroller yapilabilmis, digerleri izlenememistir. Bes
olguda basanli, iki olguda basarisiz sonu¢ elde edilmistir.

GiRIS:

Charcot-Marie-Tcoth
Progressif Nevritik Atrofi, Peroneal Amiyotrofi olarak da adlandinil-
maktadir (6). ilk defa ilerleyici Ozel Kas Felci adi ile F. SCHULTZE ve
ORMEROD tcrafindan tanitilan hastalik, 1886’da hemen hemen ayni
zamanda CHARCOT ve MARIE tarafindan tanimlanmig, TOOTH ve
HOFFMAN da hastahgin noérolojik oOzellikleri lizerinde durmuslardir
(Cit. 1)

Hastaligin etyolojisi bilinmemektedir. Kimi hastalarin anemnez-
lerinde Thc. ve Sy. gibi infeksiyonlarla, kursun ve alkol zehirlenme-

(*) Ortopedi ve Travmatoloji Profesdrii: 1420 Sok. 86/2 izmlir

(**) Ortopedi ve Travmatoloji Dogenti: 1420 Sok. 90/1 izmir
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(****)  Ortopedi ve Travmatoloji Yardimci Docenti: Cumhuriyet Univ. Sivas
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si tulunmakta, fakat bunlarin etyolojideki d6nemi bilinmemektedir. DE-
LAY infeksiyonlarin olayr a¢iga cikaran bir etken oldugunu bildir-
mektedir (1).

Kimi yazarlar hastahgin herediter gecisi Uzerinde durmuslardir.
Hastalik otosomal dominant, sekse bagh resesif veya otosomal re-
sessif olarak gecer. Erkeklerde daha
gectiginde 30 yaslarinda ortaya cikar ve orta derecede hizla ilerler.
Sekse bagh resessif gegisler daha
cikar, siddetli ve hizli kir ilerleme gésterir.

Bel
somal resessif olgularda sekiz yas civarinda baslar, yasamin ikinci
on yilinda siddetli zayifik ortaya cikar (5).

Hastaligin baslangicinra yirime bozuklugu,
zay!fhga bagh ayak bileginde inversiyon burkulmalari, agn ve pares-
teziler gériilir. ileri devrede bacak leylek bacagi gériiniimii alir. Ayak
ekstensorlarinda, bagsparmak ekstensorunda ve peroneal kaslarda-
ki siddetli zayifhga bagh olarak pes kavus, ekinus ve pence parma
deformitesi gelisir.
man da alt tarcf ile birlikte gérilir. Elde, intrensek kaslarda zayif-
ik, pence eli deformitesi, oppozisyonda giglik ve 6n kolda incelme
gorilir (6).

Nérolojik bakida, dokunma, 1si ve proprioseptik duyu gibi ylze-
yel ve derin duyularda degisik oranda yitimler gorulir. Erken devre-
de, asil refleksi ortadan kalkar, patella refleksi ileri devrelerine kadar
alinabilir. Laboratuvar olarak, kan, idrar, beyin, omurilik svisi tetkik-
leri normaldir. EMG'de peroneal sinirde iletim hizi ileri derecede ya-
vaslemistir. Periferik sinir dejenerasyonuna uyan belirtiler vardir.

Hastanin tipik gdriinimi, ailede baska bireylerde bulunmasi, ref-
lekslerin yoklugu, yizeyel ve derin duyu kaybi, atrofik kaslardaki fib-
rilasyonlar taniyi kolaylastinir. Literatiurde ayirici tanida Sifilitik am-
yotrofi, Siringomyeli, infantil spinal parapleji, Friedreich ataksisi, Dis-
tal myopati, Polindropati, Dejerine-Sottas v.s. gibi hastaliklarin di-
sunulmesi gerektigi bildiriimektedir (3, 4, 5, 6).

GEREC VE YONTEM :

1960-1980 yillari arasinda E.U.E.T F. Ortopedi ve Travmatoloji Kli-
niginde 15 Charcot-Marie-Tooth olgusu incelenmistir. Olgular 4-20
yil arasinda izlenmistir. Hastalarin 12'sine cerrahi girisim yapilmis,
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34 kenservatif olarak sagatiimistir. Onbes clgudan 11'i erkek, 4'U
kadindir. Hastahdin kaslama yasi 7-16 yaslar arasinda idi, ortalama
yas 11.2 olarak saptandi. Hastalarimizin hepsinde ayak deformiteleri
vardi. On olguda cyak deformitesi ile birlikte el deformiteleri de bu-
lunuyordu. Ayaklarda sik olarak pes ekinovarus, penge parmak, pes
ekinus, pes kavovarus ve bir olguda da pes planovalgus deformitesi
goéruldi. Olgularin hepsinde disitk ayak ve stepaj yuruylisd vardi.
iki olguda ayak tabaninda anestezi, iki olguda kruris anterolateral
ylzlnde hipoestezi bulundu. Bir olguda ayakta gesitli trofik bozuk-
luklar saptandi.

A — Tenar ve hipotenar kaslardaki B — InterossOz kaslardaki atrofi.
a.rofi.

Sekil 1: Charcot-Marie-Tooth Hastaliginda dusuk ayak ve el deformtteleri.

Olgularin hepsinde Asil tendon refleksi kaybolmustu, clgularin
doérdiunde patella refleksi kaybolmus, digerlerinde azalmis durum-
daydi. Ust tarafta, el intrensek kaslarindo atrcfi, pence el, bir olguda
N. Ulnaris dagihm sahasinda hipoestezi saptandi. Bes olguda g6z
patolojisi géruldi. Bunlardan birinde myopi, iki kardes olguda hori-
zonta! nistagmus, diplopi ve strabismus saptandi.
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Olgularimizin cerrahi tedavisi icin endikasyon progressif yiirii-
me qiclugu ve ayak deformiteleridir. Bu deformitelerin ilerlemesi
uygun cyakkabi ve cihaz yardimi ile azaltilabilir. Cerrahi girigim
oiarak, 15 oigunun 12'sinde toplam 26 operasyon yapilmistir. Yapi-
lan kemik ameliyatlarinin timunu Lambrinudi tipi triple artrodez olus
turmaktadir. Yumusak doku ameliyati olarak sekiz olguya Asil uza-
tinmasi, iki olguya da posterior kapsulotomi yapild:.

SONUCLAR :

Ameliyat edilen 12 clgunun 7'sinde son kontrollar yapilabilmis ve
bunlarin scnuclan bildirilmistir. Cerrahi tedaviden amacimiz ayak
detormitelerini duzeltmek ve hastalarin yurldyebilme slrecini olabil-
diginre uzatmaktadir. Sonuglari degerlendirirken Levitt'in (1973) asa-
¢iacki siniflamasini kullandik (5).

1 — COK iYi: Bu grup ayaklarda fonksiyon ve gérinim iyidi,
hasta desteksiz gezebilir ve agrisi yoktur.

2 — IYi : Bazi semptom ve deformitelere argmen iyi fonksiycn
vardir. Hasta cihaza gereksinim duymaz.

3 — ORTA : Fonksiyonlar orta derecede olan ayaklardir. Hastx
cihaza gereksinim duyar.

4 — KOTU : Bu kastalarin deformiteleri vardir, fonksiyonlar ké-
tiidur. Belirli derecede agridan yakinirlar, Hasta yataga bagh durum:-
dadrr. i

LEVITT bu ayaklara goére, cok iyi ve iyi sonuclari besarili, aksine
orta ve kotlu sonuclar ise basarisiz olarak degerlendirdi. Tim bun-
larnin 1s1ginda, ameliyat edilen 12 olgudan
algunun, 5'i basarili, 2'si basarisiz olarak degerlendirildi.

Basanli 5 olgudan, 1'i ¢ok iyi, 4’0 iyi olarak saptandi. Basarisiz
kabul edilen 2 olguda kétd sonug¢ olarak kabul edildi. Bes basarili
sonucun, 8 ayagina Lambrinudi tipi tripl artrodez, 1 ayaga da asil uza-
tiimasi ve 1 ayada planter fasiektomi yapilmistir. iki basarisiz so-
nucun 2 ayagina asil uzatilmasi, 2 ayaga tripl artrodez yapilmistir. Bu
olgulardan, birine sadece asiloplasti, digerine yalnizca tripl artrodez
yapildigi belirlendi.
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TARTIIMA

Charcot-Mgrie-Toot Hastaliginda ayak deformitelerinin cerrahi
yontem ile tedavisi hakkinda literatiirde pek az yayin vardir. JACOBS
ve CARR 1950 yilinda Charcot-Marie-Tooth’lu olgularin ayak
deformitelerinin cerrahi yéntem ile tedavisine ait kendi ilkelerini ya-
yinladilar (4). Yazarlar 45 hastadaki ameliyat sonug¢larini memnun
edici buldular. Hastalarina planter fasiektomi, Asil tendonunun uza-
tilmasi, HOKE ve LAMBRINUDI tipi triple artrodez ve tibialis posterior
tendonunun 6ne veya tibialis anterior tendonunun laterale transfe-
ri ameliyatlarini ayni seansta uyguluyorlardi. Bu yéntem aradan 30
yil gecmesine karsin hd@ld kullaniimaktadir. LEVITT, tendon transfe-
rinin kemik ameliyatlan ile ayni seansta uygulanmamasini savunmak-
tadir (5). WILLIAMS (1976), bu hastalikta yapilan tendon transferieri-
nin fazla uzun émurld olmadigini, bir middet sonra transfer edilen
kasin da tutulmasi sonucu is gérmez olacagini bildirir (8). WILLIAMS
kendi olgularinda bu sureyi iki yil olarak vermektedir. Kimi yazarlar
triple artrodez yapilan olgularda gastroknemius tutulmamissa bu ka-
sin fonksiyonunu bozmamak igin asil tendonu uzatilmasinin yapilma-
masini énerirler (2, 7).

Olgular iskelet olgunlasmasindan 6nce taninirsa deformiteler
yumusak doku gevsetmeleri ve tendon transferleri ile duzeltilebilir.
LEVITT, erken taninan olgularda yapilacak yumusak dcku ameliyatla-
rinin, gelisecek deformitenin daha hafif olmasini sagladigini savun-
maktadir.

Olgularimizin

mektedir. Hastalarin baslangic yakinmalarn yldrime bozuklugu, ayak
bilegi burkulmalarn ve sik disme idi. Poliklinigimize basvurduklari

man ise ¢odunlugunda agir ayak deformiteleri olusmustu. ilk mua-
yenede ayaklarda pes ekinus, pes ekinovarus, pes kavovarus, pes
planovalgus ve ayak parmaklarinda pencelesme gibi deformiteler
saptandi. Olgulartmizin 10’'unda ayak deformiteleri ile birlikte Ust ta-
raflarinda da tutulus vardi HENSINGER (1976) 69 Charcot-Marie-Tooth
olgusundan 7'sinde kifoskolyoza rastladigini ve bunlan posterior fuz-
yon ile sagalttigini bildirmektedir (3). Olgularimizda spinal defor-
mitelere rastlamadik. Genetik olarak arastirilan hastalarimizda ki
ailenin 6 ferdinin bu hastaliga yakalandigini gérdik. Ailesel gecis gds-
terenlerde hastahigin baslama yast, gelisen deformitelerin sekli bir-
birinin benzeriydi. ilging olan nokta literatiirde pek (lizerinde durul-
mayan g6z patolojilerinin olgulanmiz arasinda fazla olusu idi. Bes
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olguda gézlerde myopi, diplopi, horizontal ve lateral nistagmus, ve
strabismus goérildu.

Tedavi olarak planter aponevrektomi, Asiloplasti ve Lambrinu-
di tipi tripl artrodez ameliyatlarini uyguladik. iskelet olgunlagmasi
tamamlanmis hastalarda, ayak deformitelerinin dizeltiimesinde Lam-
brinudi tipi tripl artrodezin en iyi ydontem oldugunu kabul ediyoruz.
Literatirde ayak deformiteierini duzeltmede Lambrinudi tipi tripl
artrodez disinda salik verilen, Cole osteotomisi, tarsometatarsal fliz-
yon, Dwyer osteotomisi ve Posterior bone block operasyonlarini kul-
lanmadik (5). Uzerinde en c¢ok durulan Cole osteotomisinde Char-
cot-Marie-Tooth
rilmektedir (5). iskelet olgunlasmasi tamamlanmis clgularda yapilan
yumusak doku ameliyatlarinin, Ggir deformitelerin gelismesini
digi gbrusune katihyoruz. Olgularimizin hemen hepsi basvurdukla-
rinda iskelet olgunlasmasi tamamlanmis oldugundan
nucun 2 ayagina asil uzatilmasi, 2 ayaga tripl artrodez yapilmis-
mistir. Bu olgulardan, birine sadece asiloplasti, digerine yalnizca
dcku ameliyatlar yapilmamistir.

Sonug olarak, Charcot-Marie-Tooth hastaliginin tedavisinde is-
kelet olgunlagmasindan 6nce basvuran hastalarda, planter aponev-
rektomi, asil tendonu uzatilmasi, ve uygun tendon transferinin ya-
piimasi, dahc sonra da bunc Lambrinudi tipi trig! artrodezin eklen-
mesi uygundur. iskelet olgunlasmasi tamamlanmis hastalarda ise,
planter aponevrektomi, asil tendonu uzatiimasi, Lambrinudi tipi tripl
artrodezin uygulanmasi, daha sonra buna tendon transferinin eklen-
mesinin uygun olacag:

KAYNAKLAR

SURGICAL TREATMENT OF FOOT DEFORMITIES IN
CHARCOT-MARIE-TOOTH DISEASE

Out of 15 cases in which Charcot-Marie-Tooth Disease 'was- detected, a total
of 19 operations were performed in 12 feet.

Lambrinudi iype of triple arthrodesis was performed an 15, achilloplasty on 8,
ond posterior capsulotomy on 2.

The cases have been followed up for 4-20 years. Last controls oould only be
effected in 7 cases, while the others could not be followed.

Good results were obtained in 5 and bad results in 2 cases.
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