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OZET

Arthrogryposls Multiplex Congenita (A.M.C), genellikle ist ve alt
extremiteler| arasira da bel kemigini tutan, oldukca sekat birakici 6zel-
likleri olan multiple eklem deformiteleri ile karakterize
Hastaligin etiyoloji ve patogenezi bugiin icin kesin olarak bilinme-
mektedir. Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi Kliniginde 1961-1978,
yillari arasinda 37 A.M.C. !i hasta cesitli deformiteleri nedeni ile cer-
rahi tedavi gordi. Bu hastalarin bir kisminin kontrola gelmemesi ve
kontrola gelen hastalar arasinda da ortak 6zelliklerin az olmasi nedeni
ile yalnizca gercekten problem teskileden 5 olgu bu yazida
seklinde belirtilmistir., Amacimiz Arthrogryposis Multiplex Congenita
da problem olgular karstsinda izlenecek yolun belirlenmesi ve bu
hastaligin tanitiimasidir.

GiRrRIS:

A.M.C. Ust ve alt ekstremiteleri ve arasira da bel kemigini tutan
multipl, fikse eklem deformiteleri ile karakterize konjenital bir
sendromdur. ik olcrak 1841 de OTTO tarafindan “Monstrum Humo-
num Trunco Nimi brevi et Extremitatibus incurvatis” adli bir ma-
kalede aciklandi (4). ROSENCRANZ “bukiik eklemler” anlamina iki
Grek kelimesinden olusan ‘“arthrogrypcsis’’ terimini kullanmistir (5).
1923 de STERN bu duruma “arthrogryposis multiplex congenita” adi-
ni verdi (7).

Hastaligin etiyoloji ve patogenezi kesin olarak bilinmemektedir.
Norojenik, miyojenik ya da genetik natlirde olduguna dair distince-
ler mevcuttur. Etiyolojik hipote
yazara gore hastalik primer olarak gebeligin erken ayldrinda medulla
spinalis 6n boynuz hucrelerinin dejenerasyonundan ileri gelmektedir.
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Uterus icinde kas liflerinin erken destriiksiyonu gériilmektedir. Bu
da eklemlerin parsiyel fiksasyonuna, ligament ve diger periartikler
dokularin kisalip gerilmesine ve sonuc olcrak arthrogryposis degi-
sikliklerine neden olacaktir. Hastalik hayvanlarda da yaygindir. israil
ve Awvustralya’da etkilenmis ‘hayvanlardan elde edilen ve Akabane
virusu ‘adi verilen bir virus ile hastaligin olustugu disunuldi ve daha
sonra bu virusla sigirlarda eksperimental olarak hastaltk meydana
getirildi (8).
OLGULAR:
OLGU 1 — H.A. 1970 dogumlu

basvurdugunda doért ekstremiteyi birden tutan A.M.C. tanisi konuldu.
Hasta daha 6nce baska bir hastanede ayak deformiteleri nedeni ile
bilateral asiloplasti gecirmisti. Klinigimize yatiriidiginda her iki dir-
sekte 30 dereceye yakin ekstensicn sinirhiligi, sol el bileginde 100
derecelik fleksion deformitesi vardi. Elini 6n kolun volar kismina
rahathkla degdirebilmekteydi. Ayrica sol el basparmaginda adduk-
siycn deformitesic bulunuyordu. Sag el bileginde ise 45 derecelik
fleksiyon deformitesi vardi. Her iki elin hipotenar adaleleri ile 6nkol
adalelerinde  atrofi géze carpmaktc idi. Daha 6nce yapiimis olan
cerrahi girisime karsin bilateral pes equino-varus (PEV) deformitesi
devam etmekte idi.

Resim : 1 Resim : 2
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Hastaya 1978 yilinda klinigimizde iki ayn seansda sag el bile-
ginde flexor adale grubunun tenolizi, flexor carpi radialis ve flexor
carpi ulnaris tendonlarinin flexor digitorum profunduslara transferi
ve 1. ve 2. parmak arasindaki web’
uyguland.. Bilateral rijid PEV nedeni ile bilateral talektomi uygulandi.

Hastanin 1979 daki kontrolunda sag el bileginin nétralde odugu
ancak yeteri kadar extension yapamadi§i, parmakarimextensionunun
normal oldugu, basparmaktaki adduksiyon deformitesinin dizeldigi
ve basparmak flexionunun normal oldugu, sag el bileginin iyi fonk-
siyona sahip oldugu, sag ayaktaki deformitenin tamamen dizeldigi

yliriyebildigi saptandi.

OLGU 2 — A.0. 1970 dogumlu olan hastaya 4 extremiteyi birden
tutan AMC tanisi konuldu. Hastada her iki énkolda pronasyon de-
rormitesi, her iki dirsekte flexion kontraktirleri, her iki el bileginde
sertlik, sag el basparmakta adduksiyon deformitesi bulundu. Alt
extremitelerde ise dizlerde flexion kontrakturd, bilateral PEV sap-
randi. 21.4.1975 de sol ayaga asiloplasti, medial reiease, planter
fassiotomi, 4.4.1976 da bilateral asiloplasti ve OGGSTON ameliyati,
15.7.1976 da sag ayakta talektomi ve medial gevsetme, 29.12.1976 da
sag dize modifiye EGGERS ameliyatlan uygulandi. Diger deformite-
ler icin fizik tedavi Onerildi.

1979 daki kontrolunda sag dirsek 60 derece kadar flexion ya-
pabilmekte idi. Hasta sol elinin yardimi ile beslenebiliyordu. Sag el
basparmak adduksiyon deformitesi devom ediyordu. Yine her iki
on kolda pronasyon deformitesi mevcuttu. Her iki diz 30 derece
flexicn yapabiliyordu. Sol ayakta 30 derecelik ekinus deformitesi
vardi. Hasta yuruyordu ve sol ayadin lateral kisminda basinc kera-
tozu gelismisti. Sag ayakta ise 10 derece kadar ekinizm vardi, ayak
6nu adduksiyonu ve topuk inversiyonu duzelmisti.

OLGU 3 — K.C. 1972 dogumlu olan hasta makadi olarak dog-
mus. Kendisi gibi 2 yiIl sonra dogan kiz kardesinde de AMC tanisi
konulmus. 1975 de klinigimize yatinlan hastada bulunan deformite-
lere gore alcih dizeltmeler, cerrahi tedavi ve rehabilitasyon uygu-
iandi. 4 extremitesi de tutulmus olan hastada her iki dirsekte flexion
kontrakturu, her iki kalcadc dislokasyon, bilateral genu valgum ve
yine her iki dizde extension kontraktlri ve bilateral rijid PEV defor-
mitelerl bulunuyordu. 7.5.1975 de solda quadriceps plasty, 8.6.1976
da bilateral talektoml, asiloplasti, posterior kapsulotomi, medial
gevsetme, M. tibialis posterior tendonunun ayck sirtina transferi ve
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kalkaneokuboid eklemde minimal miktarda rezeksiyon yapildi. Kalca
dislokasyonlar: icin bir girisim yapilmadi.

Hastanin haziran 1979 daki kontrolunda sag dirsekte 20 derece
extension smnrlihgi, sol dirsekte 30 derece extension sinirhligi go-
rildi. Dizlerde 15 derecelik valgus deformitesl vardi ve tam extenslon
mevcutty, ancak 90 dereceden fazla flexiona gelmiyordu. Ayaklar-
daki deformiteler tamamen diizelmisti. Hasta yliriiyebilmekte ve oku-
la gidebilmekteydi (Resim: 1).

OLGU 4 — T.C. 1974 dogumlu olan hasta K.C. nin kardesi idi.
1975 de kiinigimizde gorilen hastada bilateral kalca dislokasyonu,
dizlerde extension kontraktiri ve bilateral PEV deformiteleri bulu-
narak AMC tanisi konuldu. Hastaya kal¢ca dislokasyonlar nedeni ile
tedavi yapilmadi. 1975 de sol dizde quadriceps plasty ve diz eklemi
rekonstriuksiyonu yapildi. 1976 da sol ayada medial gevsetme, pos-
terior -
sirtina transferi yapildi. Ayrica fizik tedavi uyguland.

Hastanin 1979 daki kontrolunda sagd ayakta hafif ekinizm bu-
lundugu, sol ayaktaki deflrmitenin tamamen diizeldigi, sag diz hare-
ketlerinin normal oldudu, sol dizin ise 45 dereceye kadar flexion
yapabildigi saptandi. Hasta her tirli fonksiyonunu yapiyordu ve yi-
rimekteydi (Resim: 1-2).

OLGU 5 — A.E. 1976 dogumlu olan hasta hemen dogumdan son-
ra klinigimizde gorildiu. 4 extremltede sertlik ve deformitelerle bir-
likte AMC tanisi konuldu. Dirseklerde flexlon kontraktiri, bilateral
kelca dislokasyonu, her iki dlzde luksasyon ve bilateral pes planoval
gus saptandi. Hemen 1. ay icinde sol taraftaki diz cikig icin acik
rediikslyon uygulandi. Ayaklardaki deformiteler igin konservatif gi-
dildi. 6. ayda sag diz icin ayn! islem yapildi. 1,5 yasina gelince sag
kalcadc acik redilkksiyon ve SALTER operasyonu uygulandi. Sag
kalca subluksasyonu icin baslangictan beri konservatif tedavi uy-
oulandi. Ancak postoperatif donemde sag kalcanin redisloke oldu-
du goriaida.

1979 da hasta kontrola geidiginde sol dizin 30, sagd dizin 80
darece kadar flexion yapabildlgi, her iki ayak deformitesinin
digi ve aktif ayak biledgi hareketleri yapilabildigi goériildi. Dirsek
Kontraktiirlerinin tamamen diizeldigi gozlendi. Her ik kalcada flexion
kontraktiirii oldugu ve sag kalcanin redisloke oldugu saptandi.



TARTISM

AMC genellikle 4 extremiteyi birden tutar. Arasira columna ver-
tekralisi .
yada: extensionda fikse eklem defermiteleri, normal- deri kivnimlan-
nin: bulunmamasi, eklemler flexionda' fikse olduklarn
deri ve subkutandz dokularda belirgin  perde yapisi bulunmasi gibi
klinik ozelliklerivardw. Derin tendon refleksleri yoktur yada azal-
mistir, zeka genellikle normaldir. AMC ile birlikte DKC, dizlerde sub-
luksasyon yada luksasycn, PEV gibi deformiteler sik gorilir. Ayrica
omuzlarda internal rotasyon, 6n. kollarda pronasyon, el bilekleri ve
parmaklarda flexion ve. bagparmaklarda adduksiyon deformitesi de
bulunahilir,

AMC nin tedavisi mimkin oldugu kadar erken baslamalidir. Yu-
musak doku deformiteleri dogumdan sonra en azdir. Tedavide amac
duzgln, . stabil eklemler elde etmektir. Deformiteleri diizeltmek igin
ilk 6nce genellikle algili korreksiyonlar uygulanir. Bizim olgularimizda
da goriuldigu gibi deformitenin rekurrensi siktir.. Konservatif tedavi
basarisiz ise cerrchi tedavi endike olur.

AMC da genellikle rijid PEV veya konienital vertikal talus gibi
bir deformite mevcuttur. Konservatif tedavi basarisiz ise beklenilmez
ve ilk 3-6 ay icinde cerrahi tedavi uygulanir. Klinigimizde bu tip ayak
deformiteleri icin énce asiloplasti, medial gevsetme, posterior kap-
suloctcmi gibi yumusak dcku operasyonlari uyguianmis ancak defor-
mite bir siire sonra niiks edince talektomi ve HADiDi operasyonlar
gibi uygulamalara gidilmistir. Talektomi teknigi MENELAUS tarafin-
dan aciklandigi gibidir. 2,3). Rijid PEV deformitesi neden ile acikladi-
gimiz bu 5 olgudan 3 hastanin 5 ayaginda talektomi uygulandi. Daha
sonraki kontrollarda bu hastalarin diizgtin bir ayaga sahip olmasi ne-
deni ile SHERK ve AMES’in siniflamasina goére iyi olarak degerlendi-
rildiler (1). :

Dizlerds extension yada flexion deformitesi bulunabilir. Extensi-
ondaki dizde genellikle patellanin femura fiksasyonu ile birlikte sid-
detli bir quadriceps kontraktirii mevcuttur. ilk énce alcil diizeltmeler
yapilir ve eger bctella serbestlesirse iyi sonuglar alinir. Bu basariia-
mazsa 4-8 aydan sonra quadriceps kontraktlri cerrahi olarak gevse-
t'Imelidir. Bizim 5 olgumuzun 2 sinde dizlerdeki extension deformitesi
nedeni ile 2 dizde quadriceps plasty ycpildi ve iyi sonuglar alindi.
Dizde flexion deformitesi daha sik goérilir. Erken aylarda seri atelle-
me basar: saglamazsa cerrahi olarak hamstringler ve dizin
kupsulu: gevsetiimelidir. Dizlerde posterior - dislokasyen da olabitir
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Klinigimizde bir olguda erken devrede her iki dize acik rediiksyon
yapilmistir. Sonucta dislokasyenlar gideriimis, ancak, yeterli hareket
oranielde edilememistir.

Kaicalarda genellikle flexion deformitesi hulunur Pelvupedol alei
uygulamasi kalca 'defermitelerinin etkili bir tedavi yontemidir ve Fu-
nuna diz ve ayaklardaki deformitelerde duzeltilebilir (8)’ Kalca dis-
lokasyonu oldugu zaman kapali yontemlerle basari scglanamaz. Acik
rediiksiyon 6 aya kadar geciktirilmeli ve daha 6nce diz ve ayak defor-
mitelerinin tedavisi yapilmahdir. Eger kalcalar disloke ve tok sert
ise acik rediksiyon yapilmaz cunki bu basanli olmasina karsin kal-
calar yeni pozisyonunda yine sert olarak kalirlar (8). Bizim kardes
olan iki olgumuzda kalca dislokasyonlari bu nedenle tedavi edilmedi.
Kalcalar sert:degilse. saf DKC’'deki tedavi prensipleri uygulanmalidir.

AMC da skolyoz gorilebilir. Skolyoz hizla rijidite kazanir ve prog-
ressif olmaya meyillidir. Diger problemlerin bulunmasi ve egriliklerin
rijiditesi nedeni ile cihazlama basarisizdir. Ozellikle DWYER yéntemi-
nin korreksiyonda basarili oldugu belirtitmektedir (8). SIEBOLD ve
WINTER Harrington rodlari ile korreksiyonu onermektedirier (6).

Ust extremiteye gelince cmuzda internal rotasyon sik goérulir ve
bu bilateral ise eller arkaya doénuktir. Hasta bu durumda cisimleri
ellerini caprazlayarak tutar. Tedavisi zordur. Humerusa rotasyonu du-
zeltici osteotomi uygulanabilir.

Dirseklerde flexion ya da extension deformitesi bulunabilir. Ex-
tensiondaki sertlik cok daha énemlidir. Bu durum koltuk degnegi kul-
lanmaya ¢ok miusait oldugu halde hastanin beslenmesi de o derece
Zordur. Triceps tendanu gevsetmesi yada tendon transferi uygulana-
kilir.

AMC da el, 6nkol kaslarinin atrofisi ve eklem sertlikleri nedeni
ile cok ciddi olarak etkilenir. El bileginde flexion ve ulnar deviasyon
stktir. Bu tur bir deformitesi olan 1 olgumuzda yapilan cerrahi girisim-
lerle deformite diizeltildi, ancak &nkol adelelerinin atrofisi ve el bilegi
eklem sertligi nedeni ile tam hareket orani elde edilemedi. Bu olgular-
da tenolizler, tendon transferleri, kapsulotomi ve proximal sira kar-
pektomileri uygulanabilmektedir. Bas parmakta adduksiyon deforml-
tesi bulunabilir. Bu durumda perdenin gevsetilmesl| ve tendon trans-
fer yapmak uygun olur.

SUMMARY

Arthrorgryposis multiplex congenita is a disease characterized multiple joint
deformities which usually effects upper and lower extremities and sometimes the
spine. Etlology and pathogenesis is not clear yet. 37 Arthrogrypotic potlent with

various deformities have been treoted in the department of Orthopoedic Surgery
and Traumatology of Egean University Medical School.
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