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Ozet

Amag: Fetal donemde baslayan hareke! azhgi, bir veya daha
fazla  eklemde kontraktiir de karakterize.  sebebi  hi/in-

meven. dogumsal  bir  hastalik  olan  Arllirugryposis

Multtplex  Kangalindi  (AMCJ  olgunun  sunumu.

Calismanin ~ Yapildigt  Yer: SB Ankara Hastanesi Cocuk Saghgi
ve  Hastahklar:  Klinigi.

Bulgular:  Yiizde orta halta hemangioma, wmiltipl fleksiyon

kontraktiirii,  bilateral dogustan  kal¢a ¢ikigi  (DKC),  cluh-

Sfootl.

Sonug¢: Antenatal tammin  konulup, dogumdan  hemen sonra

Ortopedi  ve  Fizik Tedavi-Rehabilitasyon  Klinigi iiin

destegiyle  deformitelerin ~ maksimum  diizeltilmesinin  yon-

lendirilmesi.
Anahtar Kelimeler: Arthrogryposis Mutiplex Kongenira
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Arthrogryposis Multiplex Kongenita multipl
eklem kontraktiirleri ile karakterize bir scndrom-
dur. Fetal donemde baslayan hareket azligi, bir
veya daha fazla eklemde hareketsizlik, fleksiyon ve
ekstansiyon kontraktiirleri ile belirlenen, miyopatik
veya norojenik kaynakli dogumsal bir hastaliktir.
AMC'1un antenatal tanis1t miimkiindiir. Biz burada
hareket kisitliligr ile bagvuran hastada A M C tanim-
ladik.

Olgu

Miadinda, C/S ile 25 yasindaki anneden (G:3,
P:3, 0:1) dogan 3 haftalik kiz hasta. Dogumdan
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Summary

Objective: To present a ease with arthrogryposis multiplex
congenita which is a congenital disease, characterized

with contractures in one or multiple joints.

Institution:  Ministiy  of health, Ankara Hospital. = Department

of pediatrics.

Findings: The patient had hemangioma in her face, multiple
flexion  contractures in extremities, congenital hip luxa-
tion and cluhfood.

Results: The diagnosis was made in the antenatal period and

the deformities were managed to improve by physiotherapy.
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itibaren olan hareket kisitliligi sebebi ile klini-
gimize bagvurdu. Fizik muayenesinde ylizde orta
hatta hemangioma, omuzlarda internal rotasyon,
dirseklerde ve bileklerde fleksiyon kontraktiirii, in-
terfalangial eklemlerde rijidite, bilateral DKC, diz
ve ayak bileginde fleksiyon kontraktiirii ve club-
food mevcuttu (Sekil 1). Yecnidogan reflekslerinden
moro ve yakalama refleksleri azalmisti.
Ozgecmiste herhangi bir ilag kullanimi ya da diger
birrisk faktorii olmayan annenin gebeligi siiresince
bir kez, 3. Trimestrde, ultrasonograiik muayenesi
yapilmis ve normal olarak degerlendirilmis.
Postnatal olarak hasta anne siitii ile besleniyordu.
Soyge¢miste anne ve baba arasinda akrabalik yok-
tu. Annenin 1. gebeliginden 36 haftalik 6li dogum
Oykiisti mevcuttu. Laboratuvar bulgusu olarak tam
kan, biyokimya, idrar tetkiki ve kiiltiirleri normal
idi. Radyolojik olarak ekstremde grafilerinde bila-

teral DK C tespit edildi. BBT'si normal olarak bu-
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Sekil I. Arthrogryposis .Multiplex Kongenitali bir olgu

lundu. Ortopediye danisilan hastaya DKC'ye ydne-
lik onerilerde bulunuldu ve kontraktiirlcri agisindan
miidahalelerde bulunmak igin takibe alindi.

Tartisma

Arthrogryposis Multiplex Kongcnita multipl
eklem kontraktiirleri ile karakterize bir sendrom-
dur. Sebebi bilinmemekle birlikte ndrojenik, miyo-
patik orjinli oldugunu gosteren ¢aligsmalar vardir.
Spinal kord anterior boynuz hiicrelerinde azalma
vardir. Ayrica 1993 yilinda 9 haftalik kongenital
sensoriyel nodropati ve posterior kolumna deje-
nerasyonu olan vaka bildirilmistir (1). Bunlar da
bizi AMC'nin etiyolojisinde noérojenik faktorlerin
rol oynadigina yonlendirir. Bazt AMC'li vakalarda
asetilkolin (AChR) reseptorlerini inliibe eden ma-
1996 yilinda
Riemersma ve arkadaslari rekiirrent AMC tanim-

ternal antikorlar tespit edilmistir.

layan 5 annede fetal AChR reseptdrlerinin fonksi-

yonlarini inhibe eden antikorlart gostermislerdir
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(2). Inutcro hareketlerde azalma, sonugta yaygin
kontraktiirlere yol agabilir de denmistir.

AMC'nin major formuna amyoplasia denilir.
Yaklasik 150 farkli sendromda da amyoplasiada
multipl kontraktiirler

oldugu gibi kongenital

goriiliir. Diger klinik bulgularla amyoplasiay:
digerlerinden ayirt edebiliriz. Amyoplasiada mul-
tipl eklem kontraktiirlerinin dagilim: degiskendir.
Alt ekstremiteler tipik olarak iist ekstrcmitclcrden
daha fazla tutulur. Yalnizca alt veya iist ekstremi-
tenin tutulmasi da mimkiindir. Amyoplasiada
klinik tablo ayrica sunlart da igerir: Yiizde orta hat-
ta hemanjiyom, omuzlarda adduksiyon, internal ro-
tasyon kontraktiirii, dirseklerde sabit llcksiyon
veya ekstansiyon kontraktiirii, bileklerde rijit volar
fleksiyon, ulnar deviasyon veya dorsiflcksiyon, ra-
dial deviasyon kontraktiirii, parmak deformiteleri,
bir veya iki kalgada dislokasyonla birlikte llcksi-
yon, ckstcrnal rotasyon kontraktiirii, dizlerde sabit

fleksiyon veya ekstansiyon kontraktiirii, ciddi bila-
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tcral clubfool. Radyolojik incelemelerde spinal de-
formitcler ve kalga displazilcri goriilebilir. Rutin
laboratuar ¢alismalar1 genellikle yardimci1 degildir.
MR G ile medulla spinalis vc serebral seviyede mig-
rasyon anomalileri 1994'dc Norveg¢'de yapilan bir
calismada gosterilmistir (3). Altta yatan sendrom
stiipheliyse CPK, molekiiler genetik vc kromozomal
¢alismalar yardimcidir. Brodtkorb 5 vakalik galis-
masinda 1 vakada 18. kromozomda ring tespit et-
mistir (3). Bu ¢ocuklar genellikle respiratuvar prob-
lemlerde siit ¢ocuklugu doneminde kaybedilirler.

Tedavide diizeltici

ameliyatlarla yilriime veya diger fonksiyonlar

ortopedik deformiteleri

saglanabilir. Yumusak doku kontraksiyonlari vc ek-
lem deformitelerinde maksimal diizelme hedef-
lenir. Alt1 vakalik Japonya'da Haga'nin yaptig:
caliymada AMC'de kongenital diz dislokasyon-
larinin dogumdan sonra 4 giin ile 3 ay arasinda
spontan veya minimal tedavi ile rediikte olabildigi-
ni gostermislerdir (4). Ayak deformiteleri AMC'de
zor diizeltilir ve tedaviden sonra tekrarlama orani
yiiksektir. Bilatcral ayak deformitelerinde
baslangi¢ cerrahisinde ortalama yas 2.5 yil olmakla

beraber genellikle 1 yas altinda miidahalede bu-
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lunulur. Yumusak doku serbestlestirmeleri, osteoto-
me talektomi vc Illizarov apparatusu ile diizeltme
denenir. Yapilan diizeltici operasyonlara ragmen
Taivvan'da yapilan bir caligmada clubfood defor-
mitesi bulunan 37 vakanin 18'indc tekrarlama
goriillmiistiir (5). Splint vererek ve pasif hareketler
uygulayarak yapilan fizik tedavi -rehabilitasyon
kontrakte eklemin hareketlerini arttirmada ¢ok fay-
dalidir ancak nadiren tam diizelme saglar. Ortopedi
ameliyatlarindan sonra yapilan fizik tedavi de

destekleyicidir
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