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Escobar Sendromu’nda Fizyoterapi ve Rehabilitasyon: Olgu Sunumu

Physiotherapy and Rehabilitation In Escobar Syndrome: A Case Study

Devrim TARAKCI?, Ela TARAKCI®, Burcu ERSOZ HUSEYINSINOGLU®

OZET Amag: Nadir goriilen bir sendrom olarak Escobar’la ilgili literatiirde rehabilitasyon uygulamalar:
konusunda yeterince ¢aligmaya rastlanmamaktadir. Bu calismada Escobar Sendromlu 5 aylik kiz cocuk
sunulmus, klinik ozellikleri ve yapilan fizyoterapi uygulamalar1 tartistlmigtir. Gere¢ ve Yontem: Bagini
tutabilen hasta yliziistii pozisyonda 6n kollar1 iizerinde kendini destekleyemiyordu. Olgunun fizyoterapiye
yonlendirilme sebebi motor gelisiminin yagitlarina gore daha yavas olabilecegi goriisii ve eklemlerdeki hareket
kisithiliklarinin  kontraktiirlere déniismeden &nlenebilmesiydi. Olgu “Kaba Motor Fonksiyon Olgiimii Testi
(GMFM ) ile degerlendirildi. Testin “yatma ve yuvarlanma” alt maddesinden 8 puan aldi. Ayrica olguda alt
ekstremitede ileri derecede olmak iizere omuz , dirsek, el bilegi ve parmaklarda hareket kisitliliklar1 gonyometrik
Olciimlerle belirlendi. Pasif omuz fleksiyonu sagda 120°, solda 115°; omuz abduksiyonu sagda 135°, solda 125°;
dirsek ekstansiyonu sagda 170°, solda 170° el bilegi ekstansiyonu sagda 0°, solda 0° olarak &lgiildii. Hasta 9 ay
haftanin 2 giinii fizyoterapiye alindi. Motor gelisimini desteklemek amaciyla ndrofizyolojik yaklasimlar, st
ekstremite eklem hareket agikligini koruma amagli eklem hareket agikligi ve germe egzersizleri uygulandi.
Sonugclar: Sonug dlgiimleri alindiginda 14 aylik olan olgu bagimsiz olarak sirtiistiinden yiiziistiine ve tersi yone
donebilmekte, yiiziikoyun 6n kollar1 iizerinde yiikselebilmekte, oturabilmekte, oturma pozisyonunda dengesi
bozuldugunda kendini elleriyle destekleyebilmekte idi. GMFM’ye gore “yatma ve yuvarlanma” testinden 30,
“oturma” testinden 8 puan aldi. Ust ekstremitede omuz fleksiyonu sagda 130°, solda 120°; omuz abduksiyonu
sagda 150°, solda 140° dirsek ekstansiyonu sagda 180° solda 175°% el bilegi ekstansiyonu sagda 10°, solda
10”ye yiikseldi. Tartisma: Escobar Sendromunda fizyoterapi ve rehabilitasyon uygulamalarinin olumlu
sonuglar verecegini diisiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Escobar Sendromu, fizyoterapi, egzersiz

ABSTRACT Purpose: As a rare syndrome, there is limited information about rehabilitation approaches
relation to Escobar Syndrome in literature. In this work, a five month old girl baby who has Escobar Syndrome
was presented and her clinic characteristics and rehabilitation program were discussed. Material and Methods:
She could hold her head but in facedown position she could not stand in balance with her arms. The reason of
physiotherapy referral was delay in motor development and prevention of the joints from contracture expecially
limited ones. The symptom was evaluated with the Gross Motor Function Measure Test (GMFM). She took 8
points from stay up and rolling test. Goniometric measurement results were as the the following; passive
shoulder flexion (R)120°, (L)115° shoulder abduction (R)135°, (L)125°, elbow extension (R)170°, (L)170°,
wrist extension (R)0°, (L)0°. The patient was taken to the physiotherapy two days of the week for 9 months.
Neurophysiologic approaches were applied to support motor development. Upper extremity stretching exercises
and range of motion exercises were the other exercises of the rehabilitation programme. Results: When the
baby reached 14 months, she could turn from her back to facedown, she could lift her body on her forearms, she
could sit free standing and when she losed her balance she could use her arms. According to GMFT her stay up
and rolling point was 30 and sitting was 8 point. Upper extremity goniometrical results: shoulder flexion
(R)150°, (L) 140°, elbow extension (R)180°, (L)175°, wrist extension (R)10°, (L)10°. Conclusion: In the
direction of those findings, in Escobar Syndrome, physiotherapy and rehabilitation can be effective to cope with
the symptoms causing disability.
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Giris

Escobar Sendromu otozomal resesif gegis
gosteren, kisa boy, disiikk kulak ve sag
cizgisi gibi yliz amomalileri, eklemlerde
deri katlantilari, eklem kontraktiirleri ve
cesitli konjenital anomalilerle karakterize,
nadir goriilen bir sendromdur’. Hastaligin
gecisinin -~ otozomal  resesif  olarak
bildirilmesine karsin literatiirde otozomal
dominant ve X’e bagli lethal multipl
pterjium sendromlarina da rastlanmistir®.
Hastalik “Multiple Pterygium Sendromu”
olarak da isimlendirilmektedir. Pterjium;
cilt, goz, ecklemler diz ve bileklerde
goriilen kanat benzeri iicgen seklinde zarsi
goriiniimdiir’. Bu sendroma sahip kisilerde
karsilagilabilecek problemler sunlardir:
Eklemlerde pterjiumlar ve bunlara bagh
olarak ortaya ¢ikan eklem hareket
kisitliliklart ve ileri donemde kontraktiir
gelisimi, omurgada gelisebilecek skolyoz,
sindaktili, equinovarus gibi el ve ayak
deformiteleri, akcigerlerde solunum
giicliigii, cogul yiiz anormallikleri, diisiik
kulak, yarik damak, konjenital diafram
hernisi, dis genitallerin kiigiik olmasi,
disik  dogum  agirhig, intestinal
malrotasyon, erkek

cocuklarda inmemis testis, kizlarda
infertilite *° .

Bu c¢alismada Escobar Sendromu
tanis1 almig, 5 aylik kiz hasta sunularak,
klinik ozellikleri ve yapilan fizyoterapi
uygulamalar tartisilacaktir.

Olgu Sunumu
FA, 5 aylik kiz hasta. Diisiik sa¢ ve kulak
cizgisi gibi yiiz anomalileri, viicudun
cesitli bolgelerinde pterjiumlarin olmasi ve
buna bagli ortaya cikan eklem hareket
kisitliliklari, el ve ayaktaki anomaliler en
gbze c¢arpan bulgulariydi (resim 1-2).
Anne-baba arasinda 1. dereceden akrabalik
mevcuttu.  Hikayesinde, ailede bu
anomaliye sahip basgka bir bireyin olmadig1
ve annenin gebelik siliresince ilag
kullanimi, X-ray maruziyeti ve ciddi bir
hastalik 0ykiisiiniin olmadig1 6grenildi.
Olgunun cocuk ortopedi
servisinden fizyoterapiye yonlendirilme

sebebi, motor gelisiminin yasitlarina gore
daha yavas olabilecegi goriisii ve
eklemlerdeki  hareket  kisithliklarinin
kontraktiirlere doniismeden
Onlenebilmesiydi. Olgu; basini
tutabiliyordu ancak yiiziistii pozisyonda 6n
kollar1 iizerinde kendini
destekleyemiyordu. Motor beceri
seviyesini belirlemek amaciyla “Kaba
Motor Fonksiyon Olgiimii Testi (KMFO)”
kullanildi. Test, ndrofizyolojik gelisimsel
sirada  birbirini  takip eden  yatma-
yuvarlanma, oturma, emekleme-diz ¢6kme,
ayakta durma, ylirlime-sigrama seklinde 5
ana bolim ve toplam 88 maddeden olusur.
Her bir maddenin skorlamasi likert
skalasina  gore  yapilir.  Aktiviteyi
baslatamiyorsa 0, bagimsiz baslatiyorsa 1,
kismen  tamamliyorsa 2,  bagimsiz
tamamliyorsa 3 puan verilir. Her bir
bolimde alinan toplam puan, o bdliimiin
tam puanina boliiniir (yatma- yuvarlanma
51, oturma 60, emekleme-diz ¢6kme 42,
ayakta durma 39, yiirlime-sigrama 72) ve
bu 100 ile ¢arpilarak o boliim i¢in toplam
skor (%) hesaplanir. Toplam skor hesabi,
bu bes bdliimiin toplaminin bese boliinmesi
ile elde edilir ®”. Olgumuz testin sadece
“yatma ve yuvarlanma” maddesinde
degerlendirildi ve bu maddeden 8 puan
aldi. Ayrica olguda alt ekstremitelerde ileri
derecede olmak tlizere omuz, dirsek, el
bilegi ve parmaklarda hareket kisitliliklar
mevcuttu. Bu kisithiliklar, pasif hareketler
sirasinda gonyometrik Ol¢timlerle
belirlendi ve noétral 0 yontemine gore
kaydedildi (Tablo 1). Omuz fleksiyonu
sagda 0-120°, solda 0-115° , omuz
abduksiyonu sagda 0-135°, solda 0-125 °
dirsek ekstansiyonu sagda 145-15 °, solda
145-10 ° El bilegi ekstansiyonu sagda 0°,
solda 0° olarak 6l¢iildii (Resim 1) (Resim
2). Alt ekstremitede  kontraktiirleri
onlemeye yonelik seri al¢ilama uygulamasi
nedeniyle eklem hareket acikliklar
Olgiilemedi.
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4

Hasta 9 ay siiresince, haftanin 2 giini
fizyoterapi programina alindi. Motor
gelisimini desteklemek amaciyla Bobath’in
norogelisimsel tedavi yaklasimi i¢inde yer
alan donme c¢alismalari, agirlik aktarma,
destekli ve desteksiz oturma calismalari,
ist ekstremite eklem hareket acikligini
koruma amaciyla germe ve gevsetme
egzersizleri, alt ekstremitede ise koruyucu
amagli, kalca eklemine yonelik normal
eklem hareketi egzersizleri uygulandi. 9
aylik fizyoterapi uygulamalar1 sonrasi
yaptigimiz degerlendirmede olgumuz 14
aylik olmustu. Bagimsiz olarak
sirtiistiinden yliz istiine ve tersi yone
donebilmekte, yiiziistii pozisyonda 6n

Resim 2. Olgunun iist ekstremite tutulumu-b
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kollar1 iizerinde yiikselebilmekte, desteksiz
oturabilmekte, oturma  pozisyonunda
dengesi bozuldugunda kendini elleriyle
destekleyebilmekte idi. KMFO’ye gore
“yatma ve yuvarlanma” testinden 30,
“oturma” testinden 8 puan aldi. Ust
ekstremitede; omuz fleksiyonu sagda O-
130°, solda 0-120°, omuz abduksiyonu
sagda 0-150°, solda 0-140°, dirsek
ekstansiyonu sagda 145-0°, solda 145-5°,
el bilegi ekstansiyonu sagda 0-10°, solda 0-
10° olarak olgiildii. Yani omuz fleksiyon
acist sagda 10°, solda 5°, omuz abduksiyon
acis1 sagda ve solda 15° , dirsek
ekstansiyon acis1 sagda 15° solda 5°, el
bilegi ekstansiyonu ise sagda ve solda 10°
artis gosterdi.
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Tablo 1. Hareket acikhi@1 azalmis eklemlerin fizyoterapi dncesi ve sonrasi acisal

degerleri
Fizyoterapi Oncesi Fizyoterapi Sonrasi

Sag Sol Sag Sol
Omuz Fleksiyonu 0-120° 0-115° | 0-130° 0-120°
Omuz Abduksiyonu | 0-135° 0-125° | 0-150° 0-140°
Dirsek Ekstansiyonu | 145-15° 145-10° | 145-0° 145-5°
El bilegi
Ekstansiyonu 0° 0° 0-10° 0-10°
Tartisma

Bu ¢alisma nadir goriilen bir sendrom olan
Escobar Sendromlu bir kiz vakayr sunmak
ve yapilan fizyoterapi uygulamalarinin
etkinligini tartismak amaciyla yazilmistir.
Literatiirde Escobar Sendromlu birkag
vaka sunulmus ve Kklinik o6zellikleri

tartisilmastir.

Yildirim ve arkadaslarinin®
calismasinda 14  yasinda, normal
entelektiiel  gelisime  sahip,  multipl

ptergiumlu, eklem kontraktiirleri ve el-yiiz
anomalileri ile karakterize, erkek bir olgu
sunulmus ve bu olgularda biyik
eklemlerdeki pterjiumlarin siklikla eklem
kontraktiirlerine yol agtig, bu nedenle
eklem patolojileri dikkate alinarak cerrahi
miidahale yapilmas: gerektigine dikkat
cekilmistir. Ayrica bu tiir hastalarda teshis
ve tedavi i¢in kliniklerin koopere olarak
caligmasinin 6nemli oldugu bildirilmistir.

Bir bagka olgu tartismasi ise
multiple pterygium sendromunun
karakteristik Ozelliklerini igeren ve invitro
fertilizasyon sonucu goriilen ilk olgu
olmas1 nedeniyle Kislal ve arkadaslar 8
tarafindan yapilmstir.

Escobar  sendromu  dogumda
genellikle fleksiyon kontraktiirleri ile
karekterize olmasina ragmen beraberinde
bu hastalarda pek c¢ok spesifik problem de
gozlenebilmektedir. Ozellikle eklemlerde
goriilen hareket kisithliklart ¢ocuklarin
normal motor gelisimini ve giinlik
yagamdaki  bagimsizliklarin1  olumsuz
yonde etkiler. Hastalik prosesi progresiftir

ve hastalarin yaklasik %20’sinde pulmoner
kapasite azalir ve spinal deformiteler
ortaya ¢ikar®®. Literatiirde bazi vakalarda
olusan deformitelere yonelik yapilan
cerrahiler tartisilmaktadir. Biz
calisgmamizda sundugumuz vaka ile
yapilan fizyoterapi calismalarinin eklem
hareket acikligt ve motor gelisim lizerine
olumlu etkilerini dikkati ¢ekmek istedik.
Bellamy ve arkadaslar1 da'* diz fleksiyon
kontrakiiri  olan  multiple  pterjium
sendromlu adelosan bir olgunun germe,
manuel terapt ve direngli egzersiz
uygulamalarindan  olusan  fizyoterapi
programiin diz agrisint azalttii, eklem
hareket agikligimi, kas giliciinii ve
ambulasyonu arttirdigin1  bildirmislerdir.
Bu sayede vakada olusabilecek skolyoz
gibi deformitelerin onlenebilecegini
belirtmislerdir.

Biz de olgumuz ile yaptigimiz
calismalar sonrasi eklem  hareket
acikliginda olusan kisithiliklarin fizyoterapi
uygulamalar ile azaltilabilecegini, eklem
kontraktiirleri ve ardindan deformitelere
doniismeden once onlenebilecegini
gozlemledik.  Ayrica  kisith  eklem
hareketlerinin artmast ve motor gelisimi
destekleyen caligmalarin yapilmas: ile
cocugun motor gelisimde daha bagimsiz ve
aktif olabilecegini gozlemledik.

Escobar Sendromunda, yapilan
yaymlarda  rastlanmayan  fizyoterapi
takibinin bu olgularda etkili olacagi
diisiincesindeyiz.
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