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Charcot-Marie-Taoth Hastalığı saptanan 15 olguda," 12'sinde toplam 19 ayak 
operasyonu yapılmıştır. Bunların 15'ine Lambrinudi tipi tripl artrodez S'ine Aşi
loplas:i ve 2'sine posterior kapsülotomi yalPıimıştır. Olgular 4-20 yıl arasında 
izlenmiştir. Yedi olguda son kontroller yapılabilmiş, diğerleri Izlenememiştir. Beş 
olguda başarılı, iki olguda başarısız sonuç elde edilmiştir. 

GiRIş: 

Chareot-Morie-T·coth Hastalığı, bazen Peraneal Müsküler Atrofi, 
Progressif Nevritik Atrofi, Peraneal Ami.yatrofi olarak da adlandırıl
maktadır (6). ilk defa ilerleyiei Özel Kas Felei adı ile F. SCHULTZE ve 
ORMEROD tarafından tanıtılan hastalık, 1886'da hemen hemen aynı 
zamanda CHARCOT ve MARiE tarafından tanımlanmış, TOOTH ve 
HOFFMAN da hastalığın nörolajik özellikleri üzerinde durmuşlardır 
(C it. 1) 

Hastalığın etyolajisi bilinmemektedir. Kimi hastaların anemnez
lerinde The. ve Sy. gibi infeksiyonlarla, kurşun ve alkol zehirlenme-

(.) Ortopedi ve Travmatoloil Profesörü: 1420 Sok. 86/2 izmlr 
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Si bulunmakta, fakat bunların etyolojide'ki önemi bilinmemektedir. DE
LAY infeksiyonların olayı açığa çıkaran bir etken olduğunu bildir
mektEıdir (1). 

K'imi yazarlar hastalığın herediter geçişi üzerinde durmuşlardır. 
Hastalık otosomal dominant, sekse bağlı resesif veya otosomal re
sessif olara'k geçer. Erkeklerde da1ha sık görülür. Dominant olarak 
geçtiğinde 30 yaşlarında ortaya çıkar ve orta derecede hızla ilerler. 
Sekse bağlı resessif geçişler da'ha ağır seyirlidir, ikinci on yıl'da açığa 
çıkar, şiddetli ve hızlı bir ilerleme gösterir. 

Bel· irli derecede deformite üçüncü on yılda meydana gelir. Oto
somal resessif olgularda sekiz yaş civarında başlar, yaşamın ikinci 
on yılında şiddetli zayıflık orta'ya ,çıkar (5). 

Hastalığın başlangıcınra yürüme bozukluğu, sık düşme, peroneol 
zaYI'flığa bağlı ayak bileğinde inversiyon burkulmaları, ağrı ve pares
teziler görülür. jleri devrede bacak leylek bacağı görünümü alır. Ayak 
ekstensorlarında, başparmak ekstensorunda ve peroneol kaslarda
ki şiddetli zayıflığa bağlı olarak pes kovus, ekinus ve pençe parma. k 
deformitesi gel'işir. Üst taraf bulguları genellikle daha geç, kimi za
man do alt taraf ile 'birlikte görülür. Elde, intrensek koslarda zayıf
lık, pençe eli deformitesi, oppozisyonda güçlük ve ön kolda incelme 
görülür (6). 

Nörolojik bakıdo, dokunma, iSi ve proprioseptik duyu gibi yüze
yel ve derin duyularda değişik oranda yiNmler görülür. Erken devre
de, aşil refleksi ortadan kalkar, potella refleksi ileri devrelerine kadar 
alınabilir. Laboratuvar olarak, kan, idror, beyin, omurilik sıvısı tetkik
leri normaldir. EMG'de peroneal sinirde iletim hızı ileri derecede ya
vaşlamıştır. Periferik sinir dejenerosyonuna uyan belirtiler vardır. 

Hastanın tipi'k görünümü, ailede başka bireylerde bulunması, ref
lekslerin yOkluğu, yüzeyel ve derin duyu kaybı, atrofik koslordaki fib
rilas·yonlar tanıyı kolaylaştırır. Literatürde ayırıcı tanıda Sifilitik am
yotrofi, Siringomyeli, Intantil spinal parapleji, Friedreich ataksisi, Dis
tal myopati, Pölinöropati, Dejerine-Sottas v.s. gibi hastalıkların dü
şünülmesi gerektiği bildirilmektedir (3, 4, 5, 6). 

GEREC VE YÖNTEM 

1960-1980 yılları arasında E-Ü.E-T.F. Ortopedi ve TrQovma�oloji Kli
niğinde 15 Charcot-Marie-Tooth olgusu incelenmiştir. Olgular 4-20 
yıl arasında izlenmiştir. Hastaların ·12'sine cerrahi girişim yapılmış, 
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3'/J konservatif alarak sağatılmıştır. Onbeş olgudan 11'i erkek, 4'ü 
kadındır. Hastalığın başlama yaşı 7-16 yaşlar arasında idi, ortalama 
yaş 11.2 olarak saptandı. Hastalarımızın hepsinde ayak deformiteleri 
vardı. On olguda oyak deformitesi ile birlikte el deformiteleri de bu
lunuyordu. Ayaklarda sık olarak pes ekinovarus, pençe parmak, pes 
ekinus, pes kavovarus ve bir olguda da pes planovalgus deformitesi 
görüldü. Olguların hepsinde düşük ayak ve stepaj yürüyüşü vardı. 
Iki olguda ayak tabanında anestezi. iki olguda kruris anterolateral 
yüzünde hipoestezi bulundu. Bir olguda ayakta çeşitli trofik bozuk
luklar saptandı. 

A - Tenar ve hipotenar kDslardaki 

a;rofi. 

B - Interossöz kaslardaki atrofi. 

Şekil 1: Charcot·Marie-looth Hastalığında düşük ayak ve el deformtleleri. 

Olguların hepsinde Aşil tendon refleksi kaybolmuştu, olguların 
dördünde patella refleksi kaybolmuş, diğerlerinde azalmış durum
daydı. Üst tarafta, el intrensek kaslarlndo atrofi, pençe el, bir olguda 
N. Ulnaris dağılım sahasında hipaestezi saptandı. Beş olguda göz 
patolojisi görüldü. Bunlardan birinde myopi. iki kardeş olgusa hdri
zonta! nistagmus, diplopi ve strobismus saptandı. 
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Olgularımızın cerrahi tedavisi için endikosyon progressif YUr!1-
me çıüçlüğü ve ayak deformiteleridir. Buı deformitelerin ilerlemesi 
uygun ayakkabı ve cihaz yardımı ile azoltılabilir. Cerrahi girişim 
oımak, 15 olgunun 12'sinde toplam 26 operasyon yapılmıştır. Yapı
lan kemik ameliyatlarının tümünü Lambrinudi tipi triple artrodez oluş· 
tur.rnoktadır. Yumuşak doku ameliyatı olarak sekiz olguya Aşil uia
tlırnası, iki olguya do posterior kapsulotomi yapıldı. 

SONUÇLAR: 

Ameliyat edilen 12 olgunun Tsinde son kontrollar yapılabilmiş ve 
bunların sonuçları bildirifmiştir. Cerrahi tedaviden amacımız ayak 
dejcl"mitelerini düzeltmek ve hastaların yürüyebilme sürecini 010 bil
dığ;nre uzatmaktadır. Sonuçları değerlendirirken Levitt'in (1973) aşa
ğıdç.l(j sınıflamasını kullandık (5). 

1 - ÇOK iyi: Bu grup ayaklarda fonksiyon ve görünüm iyidir, 

hasta desteksiz gezebilir ve ağrısı yoktur. 

2 - iYi : Bazı semptom ve deformitelere arğmen iyi fonksiycn 

vardır. Hasta cihaza gereksinim duymaz. 

3 - ORTA: Fonksiyonları orta derecede olon ayaklardır. Hast::: 

ciraza gereksinim duyar. 

4 - KÖTÜ : Bu hastaların deformiteleri vardır, fonksiyonları kö

tüdür. Belirli derecede ağrıdan ,yakınırlar. Hasta yatağa bağlı dururrı

c!.::dır. 

LEViTT bu ayaklara göre, çok iyi ve iyi sonuçları başarııı, aksine 
orta ve kötü sonuçlar ise başarısız olarak değerlendirdi. Tüm bun
ların ışığında, ameliyat edilen 12 ol'gudan son kontrol,ları yapılan 7 
olgunun, 5'i başarılı, 2'si başarısız olarak değerlendirildi. 

Başarılı 5 olgudan, 1'i çOk iyi, 4'ü iyi olarak saptandı. Başarısız 
kabul edilen 2 olguda kötü sonuç olarak kabul edildi. Beş başarılı 
sonucun, 8 ayağına Lambrinudi tipi tripl artrodez, 1 ayağa da aşil uza
tılması ve 1 ayağa planter fasiektomi yapılmıştır. iki ,başarısız so
nucun 2 ayağına aşil uzatılması, 2 ayağa tripl artrodez yapılmıştır. Bu 
olgulardon, birine sadece aşiloplasti, diğerine yalnızca tripl artrodez 
yapıldığı belirlendi. 
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TARTIfJUA 

Charoot-Morie. Toot Hastalığında ayak deformitelerinin cerrahi 
yöntem ile tedavisi hakkında literatürde pek az yayın vardır. JACOBS 

ve CARR 1950 yılında, Oharcot-Marie-Tooth'lu olguların ayak 
deformitelerinin cerrahi ,Yöntem ile tedavisine ait kendi ilkelerini ya
yınladılar (4). Yazarlar 45 hastadaki ameli'yat sonuçlarını memnun 
edici buldular. Hastalarına planter fasiektomi, Aşil tendonunun uza· 
tılması, HOKE ve LAMBRiNUDi tipi triple artrodez ve tibialis posterior 
tendonunun öne veya tibialis anterior tendonunun laterale transfe
ri amejiyatlarını aynı seansta uyguluyorlardı. Bu yöntem aradan 30 
yıl geçmesine karşın haıa kullanılmaktadır. LEViTT, tendon transfe
rinin kemik ameliyatları ile aynı seansta uygulanmamasını savunmak
tadır (5). WiLliAMS (1976). bu hastalıkta yapılan tendon transferleri
nin fazla uzun ömürlü olmadığını, bir müddet sonra transfer edilen 
kasın da tutulması sonucu iş görmez olacağını bildirir (8), WiLliAMS 

kendi olgularında bu süreyi iki yıl olarak vermektedir. Kimi yazarlar 
triple artrodez yapılan olgularda gastroknemius tutulmamışsa bu ka
sın fonksiyonunu bozmamak için aşil tendonu uzatılmasının yapılma
masını önerirler (2, 7). 

Olgular iskelet olgunlaşmasından önce tanınırsa deformiteler 
yumuşak doku gevşetmeleri ve tendon transferleri ile düzeltilebilir. 
LEViTT , erken tanımın olgularda yapılacak yumuşak doku ameliyatla
rının, gelişecek deformitenin daha hafif olmasını sağladığını savun
maktadır, 

OI>gularımızın kadın erkek dağılımı literatüre uygunluk göster
mektedir. Hastaların başlangıç yakınmaları yürüme bozukluğu, ayak 
bileği burkulmaları ve sık düşme idi. Polikliniğimize boşv,urdukları za
man ise çoğunluğunda ağır ayak deformiteleri oluşmuştu, il'k mua
yen ed e ayaklarda pes ekinus, pes ekinovarus, pes kavovarus, pes 
planovalgus ve ayak parmaklarında penceleşme gibi deformiteler 
saptandı. Olgularımızın 10'unda ayak deformiteleri ile birlikte üst ta
raflarında da tutuluş vardı HENSiNGER (1976) 69 Charcot-Marie-Tooth 
olgusundan Tsinde kifoskolyoza rastladığını ve bunları posterior füz
yon ile sağalttığını bildirmektedir (3), Olgularımızda spinal defor
mitelere rastlamadık. Genetik olarak araştırılan hastalarımızda iki 
ailenin 6 ferdinin bu hastalığa yakalandığını gördük. Ailesel geCiş gös
terenlerde hastalığın başlama yaşı, gelişen deformitelerin şekli 'bir
birinin benzeriydi. ilginç olan nokta literat'Ürde pek üzeriride durul
mayan göz patolojilerinin olgularımız arasında fazla oluşu idi. Beş 
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olguda gözlerde myopi, diplopi, horizmıtol ve lateral nistagmus, ve 
straıbismus görüldü. 

Tedavi olarak plantar aponevrektomi, Aşiloplasti ve Lambrinu
di tipi tripl artrodez ameliyatlarını uyguladık. iskelet olgunlaşması 
tamamlanmış hastalarda, ayak deformitelerinin düzeltilmesinde Lam� 
brinudi tipi tripl artrodezin en iyi yöntem olduğunu kabul ediyoruz. 
Literatürde ayak deformitelerini düzeltmede Lambrinudi tipi tripl 
artrodez dışında salık verilen, Cole 'Osteotomisi, tarsometatarsal fOz
yon, Dwyer osteotomisi ve Posterior bone block operasyonlarını kul
lanmadık (5). Üzerinde en cok durulan Cole osteotomisinde Ohar
cot-Marie-T'Ooth olgularında % 30'0 varan psödoortroz oranı bildi
rilmektedir (5). iskelet olgunlaşması tamamlanmış olgularda yapılan 
yumuşak doku ameliyatlarının, ağır deformitelerin gelişmes'ini önle
diği görüşüne katılıyoruz. Olgularımızın hemen hepsi başvurdukla
rında iskelet olgunlaşması tamamlanmış olduğ·undan erken yumuşak 
nucun 2 ayağına aşil uzatılması, 2 ayağa tripl artrodez yapılmış
mıştır. Bu olgulardan, birine sadece aşiloplasti, diğerine yalnızca 
doku ameliyatları yapılmamıştır. 

Sonuc olarak, Ohorcot-Marie-Tooth .hastalığının tedavisinde is
kelet olgunlaşmasından önce boşvuran hastalarda, planter aponev
rektomi, aşil tendonu uzatılması, ve uygun tendon transferinin ya
pılması, da'hc sonra da bunG Lambrinudi tipi tripl artrodez'in eklen
mesi uygundur. iskelet olgunlaşması tamamlanmış hastalarda ise, 
planter aponevrektomi, aşil tendonu uzatılması, Lam:brinudi tipi tripl 
artrodezin uygulanması, daha sonra buna tendon transferinin eklen
mesinin uygun olacağ·ı kararına varılmıştır. 

K AY N A K L  A R 

SURGICAL TREATMENT OF FOOT DEFO�MITIES IN 

CHARCOT-MARIE-TOOTH DISEASE 

Out of 15 coses In which Chorcot-Morie-Toolh Disease WQS' delected. o total 

of 19 operotions were performed in 12 feet. 

Lombrinudi :ype of Iriple orıhrodesis wes performed on 15, ochilloploslY on 8, 

ond poslerior copsulotomy on 2. 

The cases have been follawed up for 4-20 years. Lost control. oouid only be 

effecled in 7 cases, while the olhers could nol be followed. 

Good results were oblained in 5 and bed resul�s In 2 case •. 
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