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MARFAN SENDROMU
(Bir Vaka Miinasebetiyle)
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OZET:

Bu yaziruzda, marfan sendromu nedeni ile ge-
lismis agir pes planusu olan bir vakaruzin takdi-
mi yapilmis ve uygulanan tedavi ve elde edilen
sonug hakkinda bilgi verilmistir.

'GIRIS:
Marfan Sendromu, kas-iskelet siste-
mi ile kardiovaskiiler ve okuler sistem-
lerin konjenital bir bozuklugudur. Has-
talik ince uzun boy, gevsek eklemler,
_ uzun el ve ayak parmaklan, yiiksek da-
mak, disloke lens ve gérme bozuklugu,
aort dilatasyonu ve yetmezligi, dissekan
tip aort anevrizmasi ile karekterlidir. {1k
olarak 1896 yalinda MARFAN tarafindan
ince, uzun ekstremitelerle karekterize
olan iskelet bulgulan tarumlandu. (1,11).
1902’de, ACHEARD el ve ayak parmak-
lannun anormal derecede ince, uzun ol-
dugu, el ve ayak eklemlerinde laksite-
nin bulundugu bu sendromun klasik ol-
mayan tipini ARACHNODACTYLY
olarak adlandird: (11).
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SUMMARY: MARFAN SYNDROME

In this article, we discussed one of our cases
with serious pes planus due to Marfan Syndrome
and explained the result of its treatment we idi.

Hastaligin herediter oldugu ve bu
herediter faktériin otosomal dominant
karekterde oldugu, ayrnca hastaliga ya-
kalanmus kisilerin -ransiun soyunda bu
hastalik izlerine rastlanabilecegdi sa-
yilmaktadix. Fakat tutulma derecesinin
hastaliga yakalanan tiim bireylerde ay-
n olmayacag: da kabul edilmektedir
9.

Hastaligin nedeninin kollajen ve
elastin fibrillerinin yapimindaki bir bo-
zukluk oldugu agiklikla ifade edilmek-
tedir. Yakin zamanlarda yapilan arastir-
malar, bunun normal kondroitin sulfat
ve ¢inko metabolizmasindaki bozukluk-
tan kaynaklandigini gdéstermistir
(1,6,9,11).
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Tiim silindirik kemikler anormal de-
recede ince, uzundur. Hastada boy
uzundur, kaslar az geligmis olup, tonus-
lan diigiiktiir. Aynca tendon ve baglar-
daki tonus diisiikliigii sebebiyle de agir
derecede pes planus, genu rekurva-
tum, rekkurent patella ¢ikigi, rekkurent
kalga ¢ikad ile kendini gésteren eklem
hipermobilitesi olusur. Inguinal ve di-
afragmatik hernilen gériilebilir. Pektus
ekskavatum ve skolyoz sikga goriiliir.
Kafa, yiiz kemikleri tutulursa dalikeso-
fali, ince uzun yiiz, prognatizm gelise-
bilir.

Kalpte, gikan aortun dilatasyonu,
aort ve mitral yetmezligi, ve gok sik
anevrizma komplikasyonu goriiliir. Has-
talar erken yetigkinlik déneminde anev-
rizma komplikasyonu sonucu kaybedil-
mektedir.

Gozde, lens subluksasyonu gogun-
lukla suspansuar ligamanlann gevsek-
ligi ile olugmaktadir. Gérme zaafiyeti
's1ktir, agir miyopi olabilir, retina detas-
mani gelisebilir.

Marfan sendromunda temel bulgu

ekstremite uzunlugudur. Pubis-taban

uzunlugu, pubis, tepe uzunlugundan
fazladir. El ayasinda nisbi bir darlik var-
dir ve bas parmak elin ulnar kenanndan
tasar, buna STEINBERG'in bagparmak
belirtisi denir. Aynga bir elin bas ve iga-
ret parmag ile kars: bilek tiim olarak
kavranibr (AWALKER—MURDOCK bi-
lek bulgusu). En uzun parmak en uzun
metakarptan % 50 daha uzundur. Boy
normalden uzun, iskelet yas1 kronolojik
yastan ileridir.

Marfan sendromunda klinik bulgu-
lar radyolojik bulgulardan daha deger-
lidir. Kemikler normal yogunluk ve ya-
pidadirlar. Radyolojik olarak kalp ve
aort hastaligi sik gdriiliir. Zayif ve uzun
bir gsahista aort yetmezligi varhg Mar-
fan sendromunun varolabilecegini dii-
siindiirmelidir. Genel bulgular yaninda

ektopi, lensis ve ailenin diger bireyle-
rinde de hastaligin varligi ile kesin ka-
n1 konulabilmektedir. Ehler-Danlos
sendromunda cilt hiper-ektitabldir,
disklokasyonlarin yaninda skolyoz ve
aort dissekan anevrizmasi ile karekter-
lidir. Homosistiniiride de marfan send-
romu klinik bulgulan goériilebilir. Fakat-
bu durumda epifiz ve metafiz genigle-
mistir, mental retardasyon, trombosis
siktir. Marfan sendromunda mental ge-
rilik ve trombosis nadirdir (1,4,5, 611).

VAKA TEKDIiMIi:

H.A., 26, kadin, Prot. No: 716/85.

Sag ayak ve ayak bileginde agm,
ayaginda deformite ve fazla yiiriiyeme-
me sikdyetleri ile klinigimize miiracaat
eden hastanin yapilan muayenesinde
sag ayakta sol tarafa nazaran daha agir
olmak lizere agir tipte pes planc valgus

_deformitesi saptandi. (Resim: 1,2)

(Resim 1)

Her iki ayagin arkadan goriiniisii.
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(Resim 2)

Sag ayagin medial kavsinin goriiniisii.

Bu esnada hastamin oldukga ince,
uzun boylu oldugu, gdévdeye goére ek-
stremite ve parmaklann daha uzun ol-
dugu miisahade edildi (Resim: 3). Aya-
gin radyolojik gériiniimii, klinik bulgu-
lara paralellik gostermekteydi (Resim:
4). Bu agirderecede pus planus’a sahip
olan hasta 9.1.1985 tarihinde tetkik ve
tedavi amaciyla klinigimize yatinldi.

Hastanin boyunun asin uzun olusu
nedeni ile viicudun baska yerlerinde
konjenital defekt, deformite olup olma-
digy, yoniinden incelendiginde, dama-
gin yiiksek oldugu, dis ve ¢enenin bo-
zuk oldugu tespit edildi. Kardiovaskii-
lermuayenede sol V.interkostal aralik-
la kalbe ait sistolik tril, 5/6 pansistolik
iifiirim tesbit edildi. Yapilan laboratu-
ar tetkiklerinde, idrarsedimentinde.bol
epitel hiicresi ve 7-8 16kosit goriilmesi-
nin diginda, ilave patoloji tesbit edilme-
di. G6z muayenesi sonucunda, her iki
g6z lenslerinin asad1 dogru subliikse ol-
duklan ve sag gézde monookiiler dip-
lopinin oldugu tesbit edildi. Sag g6z viz-
yonu 6/10, sol gbz vizyonu ise 7/10 ola-
rak bulundu.

sl

(Resim 3) ,
Hastanin ameliyat sonrasi devrede boy
goriiniisii.




(Resim 4)
Ayagdin ameliyat oncesi lateral grafisi.

Sag ayagindaki agn pes planusu dii-
zeltmek amaciyla treple artrodeze ka-
rar verilerek hasta 15.1.1985 tarihinde
ameliyata alindi. Ollier kesisi ile sag
ayadin dorsolateralinden girisim yapil-
d1. Yumusak dokular prepare edildigin-
de kalkaneumun laterale, talusun biraz
rotasyon ile mediale deplase oldugu
goriildii. Talokalkaneal ve talonavikiiler
baglann uzarmsg ve kapsiiliin gevsek ol-
dugu gozlendi.

Ayagin deforme halini diizelmek
iizere Chopart ve subtalar eklemlerden
gerekli kemik rezeksiyonlan yapildi ve
osteotomi yiizleri iki adet Kirschner te-
li ile tesbit edildi. Yaranin anatomik

planda kapatilmasindan sonra diziistii
uzun bacak algisi ile tesbiti sagland.
(Resim: 5). Yararun kotnplikasyonsuz si-
fa bulmasindan sonra hasta, 30.1.1985
tarihinde taburcu edildi. Ameliyatin 10.
haftasinda algis1 agilip tesbit telleri ¢i-
kanldig: ve yapilan radyolojik kontrol-
de artrodezin saglanms oldudu goriil-
dii. Kisa birrehabilitasyon sonrasinda
hasta ortopedik bot ile yiiriitiildii. (Re-
sim: 6).

Hastann alti ay sonra yapilan kont-
rol muayenesinde, ayaginin normal go-
rinimiinde oldugu, agn ve sislik bu-
lunmadigr ve hastanin mevcut duru-
mundan memnun oldugu gézlendi.



(Resim 5)
Ameliyat sonras: al¢ili gériiniim.

(Resim 6)
Alg: acgidiktan sonraki laterai rad-
yografi.
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TARTISMA:

Pas planus birgok sekilde simflan-
duilmstir. Konjenital ve akkiz olarak iki
grupta toplanabildigi gibi ayak kavisle-
rinin fleksibl olup olmadigina ve fibu-
ler adalelerin spastik olup olmadigina
gdre tasnif edilebilir. Rijit pes planus
¢ogu kez tarsal koal isyon sebebiyle or-
taya ¢ikar, fibuler spazm olsun veya ol-
masin hareket kaybi gésterir ve defor-
mite pasif olarak diizeltilemez. Hiper-
mokil pes planus konjenital olurken,
polyomiyelitise, miyelodisplaziye ve di-
ger norolojik durumlara bagl: olabilir.
Konjenital bir durum olan vertikal talus’-
da, talus oblik olarak asad dénmiistiir
ve tedavisi ayn 6zellik gosterir. Yine
konienital gelisme bozuklugu durumla-
nndan marfan sendromunda, adale,
tendon ve baglardaki tonus diisiikligii-
ne baglh olarak agir pes planus sik gé-
riilir.

Olgumuz 26 yasinda bir bayan has-
ta idi. Muayenesinde ilk bakista ektre-
mite ve parmaklanndaki uzunluk dikka-
tiinizi gekti. Ayadin mevcut deforme ha-
linin sebebinin arasanlmasi igin ve te-
davi ecdebilmek amaciyla klinigimize
kabul edildi. Hastanin tarafimizdan ya-
pilan klinik muayenesine ilave olarak
dahili ve g6z tetkikleri de yine hastane-
miz ilgili klinikleri tarafindan gergekles-
tirildi. Marfan sendromunda hastalann
boyu 6 feet’e ulasacak kadar uzayabil-
mekte, kafa ve yiiz kemikleri tutuldu-
gunda dolikosefali, ince uzun yiiz ve
prognotizmin gelisebildigi literatiirde
yer almaktadir. Va¥zamiz bu yoénii ile li-
teratiire uyum goéstermektedir. Vakam-
zin kardiovaskiiler sistem muayenesin-
de yukanda belirtilen bulgulann deger-
lendirilmesi ile hafif bir aort ve mitral
yetmezligi oldugu ortaya ¢ikti. Her iki
go6zde tesbit edilen lenslerin agad dog-
ru subliikse olmalan da literatiire uyan
bir diger bulgusuydu.

Agir pes planus seberleri icersin-
de bulunan maifan sendromunu 2
mak icin, zayif, ince uzun bir sahista
Ehler-Danlos ve hemosistiniiri gibi du-
rumlan ayirmak gerekir hemosistiniiri
ile marfan sendromu bulgulan ¢atisabi-
lir. Fakat ikinci durumda epifiz ve me-
tafizler genislemis olup mental gerilik
ve trombosis sik goriiliir. Marfan send-
romunda ise mental gerilik ve tombo
sis nadirdir. Klinik bulgular kangsada,
idrarda hemosistin varhidi ayinci taniyn
saglar. Ehler-Danlos sendromung= cilt
hiperekstansildir ve dislokasyonlann
yaninda skolyoz, dissekan aort anevriz-
masi ile karekterizedir, (1,3,4, 511).

Agir bir pes planusta belirli bir te-
davi secilmeden once tipinin tayini
esastir. Vakamizda oldugu gibi cerrahi
tedavi sadece ayagin gériiniimiing di-
zeltmek igin degil, ayn1 zamanda agu-

.y1 ortadan kaldirmak ve uwygun hir ayak-

kabi giyebilmek igin uyguianmzhsr,

Biz bu vakamiz nedeni ile ¥lasik bil-
gileri gézden gegirirken hastamiza uy-
guladigimiz tedaviyi ve sonucu takdim
ederek, triple artrodezin bu tiir vakalaz-
da segilebilecek yéntem oldugunu vuz-
gulamak istedik.
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