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BU'yazırnızda, marfan sendromu nedeni ile ge­
lişmiş ağır pes planusu olan bir vakamızın takdi­
mi yapılmış ve uygulanan tedavi ve elde edilen 
sonuç hakkında bilgi verilmiştir. 

GİRİş: 
Marfan Sendromu, kas-iskelet siste­

mi ile kardiovasküler ve okuler sistem­
lerin konjenital bir bozukluğudur. Has­
talık ince uzun boy, gevşek eklemler, 
uzun el ve ayak parmaklan, yüksek da­
mak, disloke lens ve gönne bozukluğu, 
aort dilatasyonu ve yetmezliği, dissekan 
tip aort anevrlzması ile karekterlldir. İlk 
olarak 1896 yılında MARF AN tarafından 
ince, uzun ekstremitelerle karekterize 
olan iskelet bulgulan tanımlandı. (1,11). 
1902'de, ACHARD el ve ayak parmak­
lannın anonnal derecede ince, uzun ol­
duğu, el ve ayak eklemlerinde laksite­
nin bulunduğu bu sendromun klasik ol­
mayan tipini ARACHNODACTYL Y 
olarak adlandirdı (l l). 
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Srr.MMARY:MARFANSYNDROME 
In this article, we diseussed one of our eases 

with serioul' pes plan us due to Marfan Syndrome 

and explained the result of its treatment we idi. 

Hastalığın herediter olduğu ve bu 
herediter faktörün otosomal dominant 
karekterde olduğu, ayrıca hastalığa ya­
kalanmış kişilerin :'ansırun soyunda bu' 
hastalık izlerine rastlanabileceği sa­
yılmaktadır. Fakat tutulma derecesinin 
hastalığa yakalanan tüm bireylerde ay­
nı olmayacağı da kabul edilmektedir 
(9). 

Hastalığın nedeninin kollajen ve 
elastin fibrillerinin yapımındakl bir bo­
zukluk olduğu açıklıkla ifade edilmek­
tedir. Yakın zamanlarda yapılan araştır­
malar, bunun nonnal kondroitin sulfat 
ve çinko metabolizmasındaki bozukluk­
tan kaynaklandığını göstermiştir 
(l,6,�, l l ). 
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Tüm silindirik kemikler anonnal de­
recede iI\ce, uzundur. Hastada boy 
uzundur, kaslar az gelişmiş olup, tonus­
ları düşüktür. Ayrıca tendon ve bağlar­
daki tonus düşüklüğü sebebiyle de ağır 
derecede pes planus, genu rekurva­
turn, rekkurent patella çıkığı, rekkurent 
kalça çıkığı ile kendini gösteren eklem 
hipennobilitesi oluşur. İnguinal ve di­
afragmatik hernilen görülebilir. Pektus 
ekskavatum ve skolyoz sıkça görülür. 
Kafa, yüz kemikleri tutulursa dalikeso­
fali, ince uzun yüz, prognatizm gelişe­
bilir. 

Kalpte, çıkan aortun dilatasyonu, 
aort ve mitral yetmezliği, ve çok sık 
anevrizrna komplikasyonu görülür. Has­
talar erken yetişkinlik döneminde anev­
rizrna komplikasyonu sonucu kaybedil­
mektedir. 

Gözde, lens subluksasyonu çoğun­
lukla suspansuar ligamanların gevşek­
liği ile oluşmaktadır. Gönne zaafiyeti 
isıktır, ağır miyopi olabilir, retina detaş-
manı gelişebilir. 

Marfan sendromunda temel bulgu 
ekstremite uzunluğudur. Pubis-taban, 
uzunluğu, pubis, tepe uzunluğundan 
fazladır. El ayasında nisbi bir darlık var­
dır ve baş pannak elin ulnar kenanndan 
taşar, buna STEİNBERG'in başparmak 
belirtisi denir. Ayrı,a bir elin baş ve işa­
.ret parmağı ile karşı bilek tüm olarak 
kavranılır (AWALKER-MURDOCK bi­
lek buıgusu). En Uzun parmak en uzun 
metakarptan % 50 daha uzundur. Boy 
nonnalden uzun, iskelet yaşı kronolojik 
yaştaa..ileridir. 

MIBfan sendromunda klinik bulgu­
lar radyolojik bulgulardan daha değer­
lidir. Kemikler nonnal yoğunluk ve ya­
pıdadırlar. Radyolojik olarak kalp ve 
aort hastalığı sık görülür. Zayıf ve uzun 
bir şahısta aort yetmezliği varlığı Mar­
fan sendromunun varolabileceğini dü-

ektopi, lensis ve ailenin diğer bireyle­
rinde de hastalığın varlığı ile kesin ka­
nı konulabilmektedir. Ehler-Oanlos 
sendromunda cilt hiper-ektitabldır, 
disklokasyonların yanında skolyoz ve 
aort dissekan anevrizması ile karekter­
lidir. Homosistinüride de marfan send­
romu klinik bulguları görülebilir. Fakat· 
bu durumda ep i fiz ve metafiz genişle­
miştir, mental retardasyon, trombosis 
sıktır. Marfan sendromunda mental ge­
rilik ve trombosis nadirdir (1,4,5,611). 

VAKA TAKDİMİ: 
H.A., 26, kadın, Prot. No: 716/85. 
Sağ ayak ve ayak bileğinde ağrı, 

ayağında deforrnite ve fazla yürüye me­
me şikayetleri ile kliniğimize müracaat 
eden hastanın yapılan muayenesinde 
sağ ayakta sol tarafa nazaran daha ağır 
olmak üzere ağır tipte pes plano yalgus 

. defonnitesi saptandı. (Resim: 1,2) 

(Resim 1) 

şündürrnelidir. Genel bulgular yanında Her iki ayağın arkadan görünüşü. 
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(Resim 2) 

Sağ aya:ğın me dial kavsinin görünüşü. 

Bu esnada hastanın oldukça ince, 
uzun boylu olduğu,· gövdeye göre ek­
stremite ve parmaklann daha uzun ol­
duğu müşahade edildi (Resim: 3). Aya­
ğın radyolojik görünümü, klinik bulgu­
lara paralellik göstermekteydi (Resim: 
4). Bu ağır derecede pus planus'a sahip 
olan hasta 9.1. 1985 tarihinde tetkik ve 
tedavi amacıyla kliniğimize yatınldı. 

Hastanın boyunun aşın uzun oluşu 
·nedeni ile vücudun başka yerlerinde 
:konjenital defekt ,  deformite olup olma­
dığı, yönünden incelendiğinde, dama­
ğın yüksek olduğu, diş ve çenenin bo­
zuk olduğu tespit edildi. Kardiovaskü­
ler muayenede sol V.interkostalaralık-

_...,.la kalbe ait sistolik tril, 5/6 pansistolik 
üfürüm tesbit edildi. Yapılan laboratu­
ar tetkiklerinde, idrarsedimentinde: bol 
epitel hücresi ve 7-8 lökosit görülmesi-

.;. nin dışında, ilave patoloji tesbit edilme­
di. Göz muayenesi sonucunda, her iki 
göz lenslerinin aşağı doğru sublükse 01-
duklan ve sağ gözde monooküler dip­
lopinin olduğu tesbit edildi. Sağ göz VİZ­
yonu 6/10, sol göz vizyonu ise 7/10 ola­
rak bulundu. 

. 

(Resim 3) 
Hastanın ameliyat sonrası devrede boy 
görünüşü. 
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(Resim 4) 

Ayağın ameliyat öncesi lateral grafisi. 

Sağ ayağındaki ağn pes planusu dü­
zeltmek amacıyla treple artrodeze ka­
rar verilerek hasta 15.1.1985 tarihinde 
ameliyata alındı. Ollier kesisi ile sağ 
ayağın dorsolateralinden girişim yapıl­
dı. Yumuşak dokular prepare edildiğin­
de kalkaneumun laterale, talusun biraz 
rotasyon ile mediale deplase olduğu 
görüldü. Talokalkaneal ve talonaviküler 
bağların uzarnış ve kapsülün gevşek ol­
duğu gözıendi. 

Ayağın deforme halini düzelmek 
üzere Chopart ve subtalar eklemlerden 
gerekli kemik rezeksiyonları yapıldı ve 
osteotomi yüzleri iki adet Kirschner te� 
li ile tesbit edildi. Yaranın anatomik 

planda kapatılmasından sonra dizüstÜ 
uzun bacak alÇlsl ile tesbiti sağlandı. 
(Resim: 5). Yararun kotnplikasyonsuz şi­
fa bulmasından sonra hasta, 30.1.1985 
tarihinde taburcu edildi. Ameliyatın ıo. 
haftasında alÇlsı açılıp tesbit telleri Çl- .. 
karıldığı ve yapılan radyolojik kontrol­
de artrodezin sağlanmış olduğu görül­
dü. Kısa birrehabilitasyon sonrasında 
hasta ortopedik bot ile yürütüldü. (Re­
sim: 6). 

Hastanın altı ay sonra yapılan kont­
rol muayenesinde, ayağının normal gö­
rünümüride olduğu, ağn ve şişlik bu­
lunmadığı ve hastanın mevcut duru­
mundan memnun olduğu gözlendi. 
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(Resim 5) 

Ameliyat sonrası alçılı görünüm. 

(Resim 6) 
Alçı açıldıktan sonraki lateral rad­
yografi. 
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TARTIŞMA: 
Pes planus birçok şekilde sınıfl?-n­

dınimıştır. Konjenita! ve akltiz olarak iki 
grupta toplanabildiği gibi ayak kavisle­
rinin fleksibl olup olmadığına ve fibu­
ler ada!elerin spastik olup olmadığına 
g-':)re tasnif edilebilir. Rijit pes planus 
çoğu kez tarsa! koa! isyon sebebiyle or­
taya çıkar, fibuler spazm olsun veya ol­
masın hareket kaybı gösterir ve defor­
mite pasif olarak düzeltilemez. Hiper­
mobil pes planus konjenita! olurken, 
polyomiyelitise, miyelodisplaziye ve di­
ğer nörolojik durumlara bağlı olabilir. 
Konjenita! bir durum olan vertikal talus'­
da, ta!us oblik olarak aşağı dönmüştür 
ve tedavisi ayn özellik gösterir. Yine 
konjenita! gelişme bozukluğu durumla­
nndan marfan sendromunda, adale, 
tendon ve bağlardaki tonus düşüklüğü­
ne bağlı olarak ağır pes planus sık gö­
rülür. 

Olgumuz 26 yaşında bir bayan has­
ta idi. Muayenesinde ilk bakışta ektre­
mite ve pannaklanndaki uzunluk dikka­
ti...'"TIizi çekti. Ayağın mevcut deforme ha­
linin sebebinin ara�(ınlması için ve te­
davi edebilmek amacıyla kliniğimize 
kabul edildi. Hastanın tarafımızdan ya­
pılan klinik muayenesine ila ve olarak 
dahili ve göz tetkikleri de yine hastane­
miz ilgili klinikleri tarafından gerçekleş­
tirildi. Marfan sendromunda hastalann 
boyı.ı 6 feet'e ulaşacak kadar uzayabil-

. mekte, kafa ve yüz kemikleri tutuldu­
ğunda dolikosefali, ince uzun yüz ve 
prognotizmin gelişebildiği literatürde 
yer almaktadır. Va1:amız bu yönü ile li­
teratüre uyı.ım göstermektedir. Vakamı­
zın kardiovasküler sistem muayenesin­
de yı.ıkanda belirtilen bulgulann değer­
lendirilmesi ile hafif bir aort ve mitra1 
yetmezliği olduğu ortaya çıktı. Her iki 
gözde tesbit edilen lenslerin aşağı doğ­
ru sublükse olmalan da literatüre uyan 
bir diğer bulgusuydu. 

• 

Ağır pes plan.us sebepısıi içerisi L­
de bulunan marfan s .ndromunu t, ı­
mak için, zayıf, ince uzun bir şahısta 
Ehler-Oanlos ve hemosistinüri gibi du­
rumlan ayırmak gerekir hemosistinüri 
ile marfan sendromu bulgulan çatışabi­
lir. Fakat ikinci durumda epifiz ve me­
tafizler genişlemiş olup mental gerilik 
ve trombosis sık görülür. Marfan sp.nd­
romunda ise mental gE'rilik ve tro .00-
sis nadirdir. Klinik bulgular kanş�;:ıda, 
idrarda hemosistin varlığı ayıncı taruyı 
sağlar. Ehler-Oanlos se'ıdromurıd,< cilt 
hiperekstansildir ve dislokasyonlann 
yanında skolyoz, dissekan aort anevriz­
ması ile karekterizedir, (1,3,4, Sıı). 

Ağır bir pes planusta belirli bir te­
davi seçilmeden önce tipinin tayini 
esastır. Vakamızda olduğu gibi cerrahi 
tedavi sadece ayağın görünümünü dü­
zeltmek için değil, aynı zamanda ağn­

,yı ortadan kaldırmak ve uygu b'r ayak­
kabı giyebilmek için uygulanmalıo.ır. 

Biz bu vakamız nedeni ile klasik bil­
gileri gözden geçirirken hastamıza uy­
guladığımız tedaviyi ve sonucu takdim 
ederek; triple artroderiI1 bu tür vakalar­
da seçilebilecek yöntem olduğunu vur­
gulamak istedik. 
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