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Sarko-Mari-Tuts xastaliyi

K.ismayilova?, L. Dadagova®, N.Seyidov*

Tasnifat
Sarko-Mari-Tuts (SMT) xastaliyinin yarimtiplari
SMT 1-ci tip (SMT1)

e Sinir 6turtculiyl sirstinin azalmasi ile musayiet olunan demielimnizasiya olan autosom
dominant xastalik

SMT 2-ci tip (SMT2)

e Aksonlarin degenerasiyasi olan, normal suratli sinir étartciliyl ve azalmis amplitudaya
malik autosom dominant irsi xastalik

SMT 4-ci tip (SMT4)

e Sinir étlrdculiylinin muayina xususiyystlerinden asili olmayaraq, autosom-resessiv yolla irsi
xastalik

SMT X tip

e Sinir éturdculiyinin muayina xususiyyatlerinden asili olmayaraq, X-birlosmis irsi xastslik

SMT 6-ci tip (SMT6)

e  SMT2A-nin optik sinirinin atrofiyasi ile birge muisahide olunan formalari bazi tedgiqatcilar
torafinden SMT6 kimi taninir.

Torifi vo patofiziologiyasi

Torifi

irsi haraki va hissi neyropatiya (IHHN) kimi
taninan $arko-Mari-Tuts xasteliyi (SMT)
irsi periferik neyropatiyalarin aksariyyatini
shata edir. Sinir oturaculiyundn
mudayinaleri zamani, adeten simmetrik,
ham haraki, ham da hissi sinirlerin 6turicu
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1. Ictimai Sshiyys ve
islahatlar Markezi

funksiyanin pozulmasi agkar olunur. Sinir
oturaculiyu demielinlasdirici (dirsak
sinirinde suret <38 m/saniys) ve ya
aksonlu (>38 m/saniya suratli azalmis
amplitudalar) ola biler va yaxud da her
iksinin salamatlari qeyd oluna biler. SMT
xostoaliyi genetik heterogen vaziyyatdir ve
90-dan c¢ox gen va lokus mutasiyaya
ugradigr zaman ortaya gixir.
Patofiziologiya

SMT-ye daxil olan muxtalif xastaliklerin
patofiziologiyasi xususi genetik
pozulmadan olur. ilk névbade Svann
hiceyraleri va mielini zedelayan genetik
mutasiyalar  demielinlasdirici SMT-ya
(SMT1), aksonlari zadsalayan mutasiyalar
ise aksonlu SMT-ya (SMT2) gatirib ¢ixarir.
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Klinik slillik aksonun zadslenmasi ile
baghdlir. Tedqigatlar Svann huceyraleri ilo

akson arasindaki qarsihigh  alagenin
oyranilmasina yonaldilmigdir.

Diagnostika

SMT dcln xarakterik olan bir nege

xususiyyst vardir. Xastslords, bir gayda
olaraq, usaq yaslarindan etibaran
tarazhgin  qorunmasinda  ¢atinlik  ve
topuqglarda zaiflik hissi olur. Har iki yuxari
ve asag eotraflarda darin vetar reflekslori,
adeaten olmur ve ya diffuz olaraq zsifleyir,
lakin an davamli nahiyya axil baglarinda
geyd olunur.  Sinir  6tardcaltyintn
muayinasi zamani ya $SMT1-de azalmig
amplituda ila birge surset azalmis olur va
demielinizasiya zamani uzanmis distal
langimaler geyd olunur, yaxud da SMT2-
de aksonun pozulmasi zamani azalmis
amplituda ile birge normal slret qeyd

olunur. Musbat aile anamnezi val/ve ya
anormal genetik muayina naticaleri ile
birge periferik neyropatiyanin  olmasi

diagnostikdir. Aile anamnezi olmadiqda va
bu veziyystle bagli genetik muayina
naticesi meonfi oldugda, adstan SMT-ni
gazanilmis iltihabi neyropatiyadan
forglendirmak ¢atin olur. Bu zaman SMT-ni
istisna eden digar zadsalenmalarin agkar
edilmasi Ugln sinirin tasdiglayici biopsiyasi
icra edils biler. SMT-nin agirliq daracesi bu
voziyyotls  olagadar aziyyst ¢oekan
xastalarde zadalenmanin Olgulmasi Ugun
tosdiglanmis Sarko-Mari-Tuts Neyropatiya
Skalasi (SMTNS) vasitesile muayyan
oluna biler SMTNS 2011-ci ilde SMTNSv2-
nin yaradilmasi ile yenilenmig, bununla da
SMTNS-nin ortilmus effektlori azalmisdir.
Xostada olan simptomlar, klinik slamatlar
va elektrofiziologiyani shate edan 36 balliq
skalada yungul deraceli zadslanma 0-10
bal, orta deracali zadalonma 11-20 bal va
agir deracsli zadalonma 221 bal ile tasvir
edilir.
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Klinik anamnez

Xostada SMT olub-olmadigini muaayyan
etmak Ugun kecmis tibbi, inkisaf ve aila
anamnezlarini shate edan atrafli klinik
anamnezin toplanmasi vacibdir. Tezahur
xususiyyatlori:

on ¢ox geyd olunan alamatlera ayagin
asagl hissasinda zsiflik ve atrofiya aiddir.
Oksar xastoelar yerimakda c¢atinlik ¢akms,
topuq nahiyslarinda bukulma ve ayaglarini
cirpmasi ile bagh sikaystlorle muracist
edir. XUsusile 6n gamig azaslslari zadalanir
vo naticada topuqg oynaginda zaiflik olur ve
ayagin arxaya bulkulma qabiliyyati itir.
Olamatler, adeten simmetrik olur, lakin
bazen asimmetriya da musahide oluna
biler.

ik olaraq aksar distal sinirloer
degenerasiyaya maruz galdigindan
simptomlar uzunlugdan asili olmagla uza
cixir. Belikls, ilk olaraq daha distal azslsler
zoadslenir, bela ki, 6nce ayaqglar, sonra
topuglar, daha sonra ise aller zadalenir.
Hissiyyatin itirilmasi, allorde ve ayaqlarda
yangl ve ya iyna batmasi kimi anormal
hissiyyatlar, adasten ayaq barmagqglarinda
baglayir va zamanla proksimal istiqgamatda
davam edir.

He¢ vaxt qagmayan ve ya haraket
etmayan, haraki inkigsafin donum noqtelari
langiyan usaqglarda SMT1, SMT2 VO
SMT4-Un erken baslanan agir darocali
fenotipi olur, bu isa Dejerin-Sottas
sindromu adlanir. Tazyiq iflicine meyillilikla
misayist olunan irsi neyropatiyalar (TiiN)
sinir Uzerinde yungul tezyigq ve vya
dartinmadan sonra kegici hissi ve haraki
simptomlarla tezahlr edir. Bu simptomlar
haftaler ve aylarla davam eda bilar ve
adaten asimmetrik olur. SMT2A olan akser
xostoelorde maktsbagedar ve maktab yasi
dovrlerinde shamiyyatli haraki zsiflik geyd
olunur va onlar 20 yasinadak hearaket eda
bilmirler, lakin xastaliyin gec dovrlarinadak
hissi pozuntu tssire meruz qalmir. Bu
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xoastolarde hamginin  proksimal oazsla
zoifliyi da inkigsaf ede biler. SMT qeyd
olunan bazi xastslerde onurga sutununda
ayrilik (kifoskolioz) yarana biler ve bazi

formalar zamani bu, an aparici
alametlardan biri olur (mas., SH3TC2-ds
olan mutasiyalar hesabina yaranan
SMT4C).

Keg¢mis tibbi anamnez

inkisafa dair anamnezde acar suallara
usaq iken muvazinatin saxlanmasinda ve
kankisirma zamani ¢atinliyin olmasi va
yuksek ayaq tagi ile elagadar ayaga tam
uygun olan ayaqgabini  tapmaqda
problemlarin olmasi daxildir.

Ayaq ve topuq uzarinde apariimis avvalki
corrahi  amaliyyatlar da  geydiyyata
alinmalidir. Bark daban bagdlari Ugun tez-
tez icra olunan cearrahi eamaliyyatlara
ayaglarda bag vyerdayismaleri ve Axil
vetarinin uzadilmasi emaliyyatlari daxildir.
Diger amaliyyatlara ayaq bas barmaginin
duzlagdiriimasi va topugun Ugqat artrodezi
aiddir.

Aile anamnezi

SMT irsi periferik neyropatiya oldugundan
an azi 3 nesil geriya getmakle aile
anamnezinin toplanmasi vacibdir.
Xestolarin boyuk qisminde bu vaziyyaetle
bagl aile anamnezi vardir; va neyropatiya,
pes cavus (¢ekic barmagla yanasi yluksak
ayaq tagi) ve anormal yeris irsi xastaliker,
xususile de SMT olmasina dair gucli
isaralardir.

Nesil agacinin tertib edilmasi (soy agaci)
va ailanin har iki tarefinin 3 nasil boyunca
izlenmasi kimin tesire maruz qalmasi ve
irsi oturdlmanin hansi formada oldugunu
muayyanlasdirmak ucun vacibdir.
“‘Qohumlardan kimdass yeris, muivazinati
saxlama ile bagh ¢stinlik, sandalems,
yixilma ve ya aller ve ya hissiyyatla bagh
problem olubmu?” kimi suallar verilmalidir.
Autosom dominant nasil agacinda har
nasilde insanlarda pozulmalarin Kigidan-

JRI Jurnali (2024) 01:02

18

Revmatologiya & iltihab Jurnali
2024

kisiya oOturdlma hali ola bilar. X-birlesmis
nasil agaclarinda kisidan-kigiya oOturilma
hallari olmayacaq ve demak olar ki,
hamisa kigilor gadinlarla muqgaisede daha
agir deracali tesire maeruz qalacaqlar.
Autosom-resessive nasil agacinda yalniz
bir insan, ya da bir nave-naticada ola biler.
Aile  anamnezinin olmamasi diagnozu
istisna etmir, bele ki, de novo (takrari)
mutasiyalar nisbatan tez-tez qeyd olunur.
Bundan basqa, ela bir fenotipik deyiskanlik
ola biler ki, valideynlar ve ya diger aile
uzvlari xastaliklerindan xabarsiz ola bilarlar
vo resessiv hallar aile anamnezi olmadan
maovcud ola biler.

Fiziki miuayina

Nevroloji muayinaya kalla sinirlari, gic,
hissiyyat, refleksler, koordinasiya veo
harakatliliyin miayinasi daxil edilmalidir.
Kalla sinirlarinin mlayinasi, adaten normal
olur. SMT1B olan bazi xastelerds
babaklerin yigilmasi ile bagl anomaliyalar
ve SMT2A olan xastelarde gérma sinirinin
anomaliyalari geyd oluna bilar.

Hissi ataksiya (mes., propriosepsiyanin
itirilmasi ile alagadar olaraq muvazinatin ve
koordinasiyanin pozulmasi) geyd oluna
biler.

Yanas! atrofiya ve ayagin everisyasinin
(tersina gevrilmasinin) zsiflamasi ile qollar
vo asagl atraf azalelerinde (mas., daxili al
vo ayaq azalsleri, 6n gamis azslaleri) guc
azalmig ola bilar. Bu klinik mugahida
uzunlugdan asili asagr heraki sinir
patologiyasina igaradir. Adatan proksimal
azelslerde ve baldir azslslerinde guc
saxlanmis ola bilar.

Hoem kicik, ham de bdyluk hissi sinir
tellarine mavafiq olan hissiyyat azalir ve ya
olmur. [7] Daha proksimal nahiyslera
nazeran daha ¢ox ayaq barmaglarinda
nazera garpan iyna batmasi ve titramayas
garg! hissiyatin azalmasi hali geyd olunur.
Derin veter refleksleri diffuz olaraq itir
(arefleksiya) va ya azalmis  olur
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(hiporefleksiya). Sinir zadsalenmasi ila
musahida olunan istenilan vaziyyst zamani
reflekslerin itmasi geyd oluna biler, lakin
diger patoloji vaziyystlor zamani prosesa
colb olunmus nahiyaeds diffuz xarakterli
zadalanmanin olmasi tipik deyil.

Yuksoek tagli ayaglar ve ¢akic barmaglara
(pes cavus) tez-tez rast galinir, lakin
patognomonik alamat deyil, bele ki, pes
cavus bir sira klinik veziyystler zamani
geyd oluna biler va nevroloji problem
olmadan da geyd oluna bilar. ©ger pes
cavus arefleksiya il yanasi musahida
olunarsa, SMT olma ehtimali yiksak olur.
Pes cavus ozsalsler arasindaki tarazligin
pozulmasi naticesinda yaranir, bele ki,
baldir azslslarinin saxlanmasi fonunda 6n
gamis azalesi ve ayagin daxili ezalsleri
zadalonmig olur. Baldir azslslarinde qeyd
olunan daha gucli dartinma 6n qamis
azalesindaki daha zasif dartinmani Ustelayir
ve bu da ayaqda qurulugla bagl
deformasiyalara gatirib ¢ixarir.

Yerigi deyerlondirerken ayaqglarda yera
cirpiima  (pance ile ddyacleama) ve ya
daban-pance yeriginin itiriimasi musahida
edilir va bele xestanin yerisi addimlama
yerisi kimi ola bilaer (barmaglari agmaq
ucin ayagri ¢ox yuxarl qaldirmagla
gezmak). Barmaq uUzerinde gezme ve
daban-yerisinin olmamasi daban
baglarinda gerilmaye sabab olur, hansi ki,
bu hal ilk névbade 6n gamig sinirlarinin
prosesa calb olunmasi ve haraket zamani
ayagin dartilma gucunun geyri-mutanasib
olmasi hesabina bas verir. Xostolor
harokat etmak Ugun daban-ayaq ortozlari
kimi ikiterafli yardima ehtiyac duya bilarlar.
Sinir étlriiculuyliniin muayinasi (NCS)

Neyropatiyaya slbha olan har xastada bu
muayinalerin apariimasi haqgda
dusundimalidir, bels ki, bu, polineyropatiya
diagnozunu tastigloeys va xastsliyin asas
etibarile heraki, hissi ve ya qarisiq
olmasini ve mielin ve $Svann hiceyralerine
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vo ya aksonlara tesir edib-etmamasini
muayyan eda bilar. Har iki, haraki va hissi
sinirler muayina olunmalidir, lakin nazera
almaq lazimdir ki, naticalerin serhi (tasviri)
gotin ola biler, c¢unki SMT-larin bazi
formalari zamani sinir 6tlrdculiylinun
mudayinasinda ¢ox yungul dayisikliklar
geyde alina biler. Sinir anomaliyalar
simmetrik olur, muayine olunan buatin
sinirlerde amplitudanin demak olar eyni
deracede yavasimasi va ya qisalmasi
geyd olunur ve hissi sinirlerde cavab
reaksiyasi, adstan olmur. SMT1 zamani
demielinleasma (SMT1A da daxil olmagla)
yanas! olaraq 15-38 m/saniya gader - ¢ox
asagi suratli sinir étlraculiyd, hissi cavab
reaksiyasinin azalmasi ve ya olmamasi vo
uzanmig distal langimalerle musayist
olunur. SMT2 (SMT2A da daxil olmagla)
zamani  aksonal itki amplitudalarin
azalmasi (xususile SMT2A zamani) ila
mulsayiat olunur, lakin bu zaman sinir
otlraculiyl sursti nisbeten normal olub,
>38 m/saniye olur. Distal ozalelards
haddinden artiq atrofiya olduqda cavab
reasiyalarini geyds almaq mumkun olmaya
biler va bu zaman sinir oturtculiydndn
muayinasi, adatan bu maqgsadle istifads
olunan azslslera nazaron daha proksimal
azalelardae icra oluna biler.

Genetik muayina

90-dan ¢ox genetik sebab qeyds
alinmisdir vo ABS$-da bunlardan 50-dan
goxu ug¢lin kommersion muayinanin
aparilmasi mumkunduar. Genetik muayina
yalniz uygun konsultasiyadan sonra icra
edilmalidir.  Xastoaliyin  xUsusi  genetik
etiologiyasinin muayyan edilmasi ugln
asaslara psixoloji rahatliq, aile planlamasi,
klinik mUsahidalards istirak etma imkaninin
olmasi vo SMT-nin konkret névunun tabii
tarixgesi barade daha darin bilgilerin
olmasi daxildir. Bu dusuncaler pesa va
sigorta sahalarindaki muxtalif
yanasmalara, xastanin xarclerine, genetik
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diagnozla slagali olan stigmaya ve aila
dinamikasina gore gotur-qoy edilmalidir.
Mentigi  yanasma  sinir  oturtculuyu
muayinasine  asaslanir ve  genetik
anamnez genetik muayineni asanlagdira
biler. Mutasiya zamani 90-dan ¢ox genin
SMT-ya sebab oldugu malum olsa da,
muayyan oluna bilen mutasiyaya malik
insanlarin 92%-da 4 gendan 1-de mutasiya
olacaqdir: PMP22 (ikilesma ve vya
delesiya), GJB1, MPZ ve ya MFN2. Sinirin
tesira maruz qalmis hissasini (mielin ve ya
akson), irsi oturulma saklini (autosom
dominant, autosom resessiv ve ya X-ilisikli)
ve baslanma vyasini (korpalik, usaqliq,
yetkin yas) istifade etmakls fenotiplar SMT
yarimtiplarinin spektrinin daraldilmasinda
faydali ola biler. Bundan basqa, genetik
testler  yayilma  gOstericilerine  gore
sadelagdirile biler. Dominant mutasiya ve
ya kisidan-kigiya oturtilmani gostaren nasil
agacina malik olan va sinir étartculiyunin
muayinasi zamani demielinlasma
alamatlari olan xastelar SMT-nin an ¢ox
rast galinan formasi olan SMT1A-ya gora
mudayina olunmalidirlar. ©gar SMT1A-ya
isara olan PMP22 geninin ikilegmasi
yoxdursa, digar mielin gen patologiyalari
barede dusunmak daha magsadauygun
ola biler. ©ger X-ilisikli xastalik ehtimali
olarsa, GJB1 geninin mutasiyasi il
alagedar Uza c¢ixan SMT1X barads
dusundle biler. Demielinlesdirici  SMT
hallarinin  texminan 80%-da kauzativ
(sebable bagll)) gen mutasiyasi musyyen
olunur. Sinir oturtculiydnin muayinasi
zamani aksonal slamatlar geyd olunan,
aile anamnezi olan ve ya olmayan xastaler
aksonal S$MT-nin an c¢ox rast galinan
formasi - SMT2A-ya sebab olan MFN2
geninin  mutasiyasina gdre muayina
olunmalidirlar. Aksonal SMT hallarinin
yalniz 30-40%-de muayyan oluna bilen
mutasiya qeyd olunur. Novbati Nasil
Siralamasi panellari eyni zamanda, onlarla
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genin daha suretli va ucuz muayinasine
imkan verir. SMT-nin an g¢ox rast galinen
sobablarine  gbra  genetik  mulayina
naticaleri manfi oldugda bu név muayina
usulu xususile alveriglidir. Sinir
Otlrdculiylnun muayinalari, aile anamnezi
ve fiziki mUayina genis panel naticalerinin
sorh olunmasi ile bagh faydali ola biler.
Masalan, ager aksonal gende
kenaragixma tapilmig, lakin xasteds
demielinlagdirici SMT varsa, aksonal gen
dayisikliyinin xastaliye sebab olma ehtimall
yoxdur. Ekzom siralanma usulu surstle
ucuzlasaraq, SMT zamani yeni genlarin
askar olunmasinda daha faydall olmaqda
davam edir. ©ger xastade SMT-nin an ¢ox
rast gelinen formalarina goéra genetik
muayine naticelari manfi olarsa, bu,
xastanin ve tasire maruz galmig diger aile
Uzvlarinin DNT-sinin tadgiqata ve ya klinik
ekzom muayinasine yonaldilmasi ugun
sobab ola biler. Naticalarle  bagh
malumatlar diqqgetle arasdiriimali ve serh
edilmalidir. $SMT-nin  dominant olaraq
oturalen formasi ile alagali olan malum gen
mutasiyasinin askar  olunmasi bu
voaziyystin mutleq sababidir. Bununla
yanasl, resessiv gendaki yegana xeostalik-
toradici mutasiya xesteliyo sabab ola
bilmeaz. Qeyri-muayyon shamiyyate malik
genetik kanaragixmalar bir gayda olaraq
aminturgu-dayigsen mutasiyalar olub, hala
ki, xastalik-toradici ve ya zerarsiz olaraq
tosnif edilmamisdir Vo sort Vo
kanaragixmanin birlikde izolse olunub-
olunmamasini gérmak Ugun, adstan yalniz
valideynlarin muayinasi va izlema yolu ile
sorh oluna biler. Testi hayata kegiron
laboratoriyaya zang ederak naticelerin
aydinlagdiriimasi  ve  gerhini  isteamak
hamise maqgsadauygundur. Daha effektiv
ve daqiq muayinani temin etmak ucln

SMT-li xestalerin tez-tez bas c¢okdiyi
markazde mutaxessisle maslahatlogmak
magsadauygun hesab edilir. Bir ¢ox



N. Seyidov, L. Dadasova, K. ismaylova

mutaxassisler ilk ndvbade panel testi
edecoak ve daha sonra lazim olduqda
ekzom siralama testini davam etdiraceklar.

Mualica

SMT Ug¢lin muayyan mdualice Usulu
olmamasina va mdualicanin  yardimgi
maqsad dasimasina baxmayaraq,

voziyystlo bagll xasteye komak etmak
maqsadi dasiyan bir sira muaalice usullari
vardir.  Ayaglarin  dizgun  qaydada
modhkamlandirilmasi (guclandirilmasi) va/ve
ya cearrahiyyasi harakatliliyin va sarbastliyin
artinilmasina gerait yarada biler.
Fizioterapiya va fiziki masqlor

Velodiped suirma ve Uzguguluk kimi asagi
tosirli  fizioterapevtik seanslar enerjini
yukseldarak yorgunlug ve agrini aradan
goturur. Yoga da daxil olmagla, bir sira
dartinma programlarinin daxil edilmasi
zaman kegdikce daha genig hacmli
heraketlore imkan yaradir. Fizioterapiya
xastanin yungullesdire bilecayi ve lazim
oldugda deayigdire bilaceyi sabit cedval
asasinda hayata kegirilmalidir.

Peso terapiyasi

Zaman kecdikca xastoalarin allerinin darin
azolalerinde guc itir ve bela xastelarda
barmaqglarda kontrakturalar (mugavimat)
inkisaf ede biler. Belslikle, gundalik hayat
torzinde tez-tez dayisiklikler edilmasi talab
olunur. Pesa terapevti xastalori daha yaxsi
gundslik faaliyystin temin olunmasi Ugun
yazi aletlari, gidalanma  vasitsleri,
duymaler Gg¢un qarmaglar ve corab
komakgilari kimi muxtslif név vasitelarle ilo
temin eda bilerlar. Pesa terapiyasina girig
xastanin fordi teleblarina asasan
tenzimlenir ve zaman kec¢dikca bu
telablerin  deyismasina gora dayigdirile
bilor.

Mohkamlandirma

Batin yas qruplarina daxil olan xastelar
uygun mohkamlendirma Ug¢ln muayina
olunmalidirlar.  Ortoped ayagin arxa
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hissasini neytral veziyystde duzlesdirir va
sonra ise ayagin On hissasini yera paralel
olacaq sakilda yerlosdirir. Uygun vaziyyet
alde olundugdan sonra xastelarin yeriglori
tonzimlanir, qamesatleri  yaxsilagir ve
yorgunlug azalir. Ayaglarin duzlesdirilmasi
topuglarda, dizlerds, bud-canaq
oynaglarinda ve bel nahiyasinde stressin
azalmasina kémak edir. MOhkemlandirme
yaxgl icra olunduqda ortopedik cerrahiyya
toxire salina biler ve ya carrahiyyaya
tolebat tamamils aradan qalxa biler.
Mohkamlandirma SMT-li xestelerde hayat
keyfiyyatini yaxsilasdira bilar ve her xaste
ugun tam uygun olan dizgun
mohkamlandiricinin - secgilmasi  vacibdir.
Basqa sebablarle slagadar olaraq dusuk-
pance (drop-foot) olan xastelare nazaran
SMT qeyd olunan xastsler uglin daha
guclu tertibata malik mohkamlendiriciler
telob olunur. Son zamanlarda ananavi
plastik topug-ayaq ortezi (TAO) avazina
karbon lifli topug-ayaq ortezleri istifade
olunur, bels ki, onlar daha yunguldir va
yuksek mohkamlik ve sabitliyi temin
edirlear. TAO cihazinin istifadasi zamani
yan teraflarde stabilliyi tamin etmak tgun,
adaton ayaqqabi igliyinin daxil edilmasi
telob edilir ve ayagin rahatlagsmasi ve
desteklanmasi Ugun xaste ayaq yastiqcig!
ile  temin  edilir. Bilikli  ortopedla
maslehatlosmak vacibdir. Hazir TAO-lar
daha ucuz oldugu halda bir ¢ox xastalards,
adatan xususi, daha uygun
mohkamlandiricilar taleb olunur. Narahat
ve ya uygun olmayan mohkamlendiricilar
xostanin faaliyyetini mahdudlasdiracaq ve
daim geyilmayacokdir. Xostalorin
mohkamlandiricileri  istifade  etmakdan
imtina etmalarinin digar sababi, xususile
yeniyetmalerin onlarin xarici gorunaglarini
bayanmeamasidir. Bu problemin halli ails ilo
atrafli konsultasiya taleb edir. Bazen
topugda harakatin hacmini artirmaqg ugun
geca ginalanmasi (gipslema) taklif olunur,
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lakin 2 randomize edilmig tadgiqatin
naticeleri gostarir Ki, statistik olaraq bunun
ahamiyyatli faydasi yoxdur. Bu tadgiqatlar
kicikhacmli olub, icrasi zamani hazir sargi
taxtasi (sina) istifade edilmigdir. Xastanin
asagi etraflarinin galiblerindan hazirlanmis
har gece cixarila bilen gibs kimi diger
mudaxilalerin  effektivliyini analiz edan
galacak tadgiqatlar 6zlnu dogrulda bilar.
Ortopedik cerrahiyya

SMT zamani sumuk-azele zaifliyi Gmumi
zoiflik kimi problemli ola bilar. Cakic
barmagqlar Vo yuksak tag
mdhkamlandirmanin tetbigini ¢atinlagdire
biler. Ayagin i¢ari ve ya bayira déonmasi
(ekuinovalqus ve ya  ekuinovarus
deformasiyalari) ayadin diuz sethde tam
oturmasina mane ola biler. Bazi xastalerda
ayagin SMT ile slageali deformasiyalarinin
ve ya osteoartroz zamani diz ve ya bud-
¢anaq oynaginin c¢ixiglarinin  barpasi
magadile  muayyen  bir  marhalede
ostopedik amaliyyat telab olunur. SMT
geyd olunan xastelarle bagh tecribaya
sahib olan cerrahla konsultasiya vacibdir,
belo ki, onlarda diger veziyyetlor zamani
geyd olunan tslablar olmur. ©kser carrahi
amaliyyatlara veatar kocurulmasi, daban-
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barmagn diizlegdiriimasi daxildir. Uggat
artrodez de daxil olmagla, bu amaliyyatlar
zamani digar prosedurlarla muqayisada
uzunmuddatli naticelar daha yaxsi olur,
belo ki, sonuncular zaman kecgdikce
pargalanir va topuq oynaginda artritin
amala galmasinden sonra agriya sabab
olur. SMT-nin progressiv tobiati
unudulmamalidir. Carrahi amsliyyat heg da
har zaman barpaedici deyil va hatta olsa
bela, s6zl geden klinik vaziyyst galecakda
reqressiyaya ugraya bilor. Hotta
amaliyyatdan sonra da akser xasteler
haraket eda bilmak uciun TAO istifade
etmaya ehtiyac duya bilarler.

Altdayatan soakarli diabetin mualicasi
Sokerli  diabetin  SMT-nin  en az bir
formasini, SMT1A-ni siddatlendirdiyi
malumdur ve bu, xastsliyin  diger
formalarini  da siddstloendire  bilacayi
barede dusunmays asas verir. Malum
olmusdur ki, SMT1A olan va qlikemik
vaziyyasti yaxsi tenzimlenan sakarli diabet
xastelarinda SMT1A xostelori ilo
mulgayisede zadalenmalar daha agir, lakin
SMT1A olan ve glikemik veziyysti yaxsi
tanzimlanmayean gsoekarli diabet xestalari ilo
mugayiseda daha yungul olur.

baginin uzadilmasi ve/ve ya ¢akic
ixtisarlar

TAO Topug-ayaq ortezi

SMT Sarko-Mari-Tuts xestaliyi

SMTNS Sarko-Mari-Tuts Neyropatiya Skalasi
DA-SMT Dominant araliq forma SMT

IHHN irsi haraki ve hissi neyropatiya

iHoN irsi haraki neyropatiya

IHAN irsi hissi ve avtonom neyropatiya
IHIN irsi hissi neyropatiya
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