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Arthrogryposls Multiplex Congeniıa (A.M.C). genellikle üst ve altı 
extremitelerl orosıra do bel kemjğini tutan. oldukco' sakat bırakıcı özel­
likleri olon multjple eklam deformjtelerl jle karakterj'ze bir hastalıktır. 
Hastalığın etiyoloii ve potogenezi bugün için kesin olarak bilinme-

mektedir. Ege Ünjversjtesj Tıp Fakültesi Ortopedj Kliniğjnde 1961-1978. 

yılları arasında 37 A.M.C. Iı hasta çeşjtli deformjteleri nedenj ile, cer­
rahi tedavi gördü. Bu hastaların bjr kısmının kontrola gelmemesi ve 

kontrola gelen hastalar amsında do ortak özelliklerin az olması nedeni 
ile yalnızco gerçekten problem teşkileden 5 olgu bu ya'zıda olgu takdimi 
şeklinde belirtilmiştir. Amacımız Arthrogryposis Multiplex Congenita 
da problem olgular karşısında izlenecek yolun belirlenmesi ve bu 
hastalığın tanıtılmosıdır. 

GIRIş: 
\' 

A. Mo'C. üst ve alt ek·stremiteleri ve orosıra do bel kemiğini tutan 
multipl, fikse eklem deformiteleriile karakterize konienital bir 

sendromdur. ilk olora� 1841 de OTTO tarafından "Monstrum Humo­
num Trunco Nimi brevi et Extremitatibus incurvatis" adlı bir ma­
kalede açıklandı (4). ROSENCRjl.NZ "bükük eklemler" anlamına iki 
Gre'k kelimesinden oluşan "arthrogrypcsis" terimini kullanmıştır (5). 
1923 de STERN bu duruma "arthrogryposiS multiplex congenita" adı­
nı verdi (7). 

Hastalığın etiyoloji ve patogenezi kesin olarak bilinmemektedir. 
Nörojenik, miyojenik ya do geneti'k natürde olduğuna dair düşünce­
ler mevcuttur. Etiyolojik ·hipote, zi en iyi WHITTEM (8) açıklamıştır. Bu 
yazora göre hastalık primer olarak gebeliğin erken ayıdrında medulla 
spinolis ön boynuz hücrelerinin dejenerasyonundan ileri gelmektedir. 
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Uterus içinde kas liflerinin erken .destrüksiyonu görülmektedir. Bu 
da eklemlerin parsiyel fiksasyonuna, ligament ve diğer periartiküler 
dokuların kısalıp gerilmesine ve sonuç olC!rak arthrogryposis deği­
şikliklerine neden olacaktır. Hastalık hayvanlarda da yaygındır. Isroil 
ve Avustralya'da· etkilenmiş tıayvanlardan elde edilen ve Akabane 
virusu adı verilen 'bir virus He :hastalığın oluştuğu düşünüldü. ve daha 
sonra bu virusla sığırlarda eksperimental olarak hastalık meydana 
getirildı (8). 

OLG u LA R: ,,.. 

, OLGU 1 - HA 1970 cfoğumlu'J olan hasta 8 yaşında kliniğimize 
başvurduğunda dört ekstremiteyi birden tutan A.M.C. tanısı konuldu. 
Hasta daha önce başka bir hastanede ayak deformiteleri nedeni ile 
bilateral aşiloplasti geçirmişti. Kliniğimize yatırıldığında her iki dir­
sekte 30 dereceye yakın ekstension sınırlılığı, sol el bileğinde· 100 
derecelik fleksian deformitesi vardı. Elini ön kolun volar kısmına 
rahatlıkla değdirebilmekteydi. Ayrıca sol el başparmağında adduk­
siyon deformitesi bulunuyordu. Sağ el bileğinde ise 45 derecelik 
fleksiyon deformitesi vardı. Her iki elin hipotenar adaleleri ile ônkol 
adalelerinde atrofi göze çarpmaktc idi. Daha önce yapılmış olan 
cerrahi. girişime karşın .bilateral pes equino-varus (PEV) deformitesi 
devam etmekte idi. 

Resim : 1 Resim:: 2 
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Hastaya 1978 yılında kliniğimizde i'ki ayrı seansdaısağ el bile­
ğlnde flexor adale grubunun .tenolizi, flexor carpi radialis ve flexor 
carpi ulnoris tendonlarının flexor digitorum profunduslara transferi 
ve 1. ve 2. parmak arasındaki web', in 'Z plasti ile serbestleştirilmesi 
uygulandı. Bilateral rijid PEV nedeni ile bilateral tale�to�i uygulandı. 

Hastanın 1979 daki kontrolunda sağ el bileğinin nötraldeıoduğu 
ancak yeteri kadar extension yapamadığı, parmakarınoı6xtensionunun 
normal olduğu, başparmaktaki adduksiyon deformitesinin düzeldiği 
ve başparmak flexionunun normal olduğu, sağ el bileğinin iyi fon+<­
siyona sahip {)Iduğu, sağ ayaktaki deformitenin tamamen düzeldiği 
, ve solda ise 10 dereceye kadar ekinizm olduğu, 'hastanın kolaylıkla 
yürüyebildiği saptandı. 

OLGU 2 - A.Ö. 1970 doğumlu olan hastaya 4 extremiteyi birden 
rutan AMC tanısı konuldu. Hastada her iki önkolda pronasyon de­

"tormitesi, her iki dirsekte flexi on kontraktürleri, her iki el bileğinde 
sertlik, sağ el başparmakta adduksiyon deformitesi bulundu. Alt 
extremitelerde Ise dizlerde flexion kontraktürü, bilateral PEV sap­
!andı. 21.4.1975 de sol ayağa aşiloplasti, medial release, planter 
fassiotomi, 4.4.1976 da bilateral aşiloplasti ve OGGSTON ameliyatı, 
15.7.1976 da sağ ayakta talektomi ve medial gevşetme, 29.12.1976 da 
sağ dize modifiye EGGERS ameliyatları uygulandı. Diğer deformite­
ler leln f.izik tedavi öneriidi. 

1979 daki kontrolunda sağ dirsek 60 derece kadar flexion ya­
pabilmekte idi. Hasta sol elinin yardımı ile beslenebiliyordu. Sağ el 
başparmak odduksiyon deformitesi devam ediyordu. Yine her iki 
ön kolda pronasyon deformitesi mevcuttu. Her Iki diz 30 derece 
flexion yapabiliyordu. Sol ayakta 30 derecelik ekinus deformitesi 
vardı. Hasta yürüyordu ve sol ayağın lateral kısmında basıne kera­
tozu gelişmişti. Sağ ayakta ise 10 derece kadar ekinizm vardı, ayak 
önü adduksiyonu ve topuk inversiyonu düzelmişti. 

OLGU 3 - K.C. 1972 doğumlu olan hasta makadi olarak doğ­
muş. Kendisi gibi 2 yıl sonra doğan kız kardeşinde de AMC tanısı 
konuımuş. 1975 de kliniğlmize yatırılan hastada bulunan deformite­
lere göre aleılı düzeltmeler, cerrahi tedavi ve rehabilitasyon uygu­
landı. 4 extremitesi de tutulmuş olan 'hastada her iki dirsekte flexiarı 
kontraktürü, her iki kaleade dislokasyon, bilateral genu valgum ve 
yine her iki dizde extension kontraktürü ve bilateral rijid PEV defor­
mltelerl bulunuyordu. 7.5.1975 de solda quadriceps plasty, 8.6.1976 
da bilateral talektoml, aşiloplasti, posterior kapsulotomi, medial 
gevşetme, M. tibialis posterior tendonunun ayck sırtına transferi ve 

58 



kalkaneokubojd eklemde minimal miktarda rezeksiyon yapıldı. Kalça 
dislokasyonları için bır girişim yapılmadı. 

J.1 

Hastanın haziran 1979 daki kontrolunda sağ dlrsekte 20 derece 
extension sınırlılığı. sol dirsekte 30 derece extension sınırlılığı gö­
rüldü. Dizlerde 15 'derecelik valgus deformitesl vardı ve tom extenslon 
mevcuttır, ancak 90 dereceden fazla flexiono gelmiyordu. Ayaklar­
daki deformiteler tamamen düzelmlşti. Hasta yürüyebıımekte ve oku­
la 'gidebilmekteydi (Resim: 1). 

r 

OLGU 4 -JT .C. 1974 doğumlu olon 'hasta K.C. nın kardeşi idi. 
1975 de kUniğimizde görülen hastada bııateral kalça dislokasyonu. 
dizlerde extension kontraktürü ve bilateral PEY deformlteleri bulu­
narak AMC tanısı konuldu. Hastaya kalça dlslokasyonları nedeni ııe 
tedbvi yapılmadı. 1975 de sol dizde quadriceps plasty ve diz eklemi 
rekonstrüksiyonu yapıldı. 1976 do sol ayağa medial gevşetme, pos' 
ter,ior kapsulotomi, aşııoplasti, M. tiblalls posterior'tendonunun ayak 
sırtına transferi yapıldı. Ayrıca fizik tedavi uygulandı. 

Hastanın 1979 daki ·kontrolunda sağ ayakta hafif ekinizll) bu· 

lunduğu, sol ayaktaki deflrmitenin tamamen düzeldiği, sağ diz hare­
.ketlerinin normal olduğu, sol dizin ise 45 dereceye kadar flexion 
yapabildiği saptandı. Hasta her türlü fonksiyonunu yapıyordu ve yü· 
rümekteydi (Resim: 1-2). 

, OLGU 5 -A.E. 1976 doğumlu olon ,hasta hemen doOumdan son' 
rq kliniğimizde görüldü. 4 extremltede sertlik ve deformitelerle bir­
likte AMC tanısı konuldu. Dirseklerde flexlon kontraktürü, bilateral 
kclça dislokosyonu, ,her iki dlzde luk'sasyon ve bilateral pes planoval 
�us saptandı. Hemen 1. oy Içinde sol taraftaki diz çıkığı için açık 
redükslyon uygulandı. Ayaklardaki deformlteler için konservatif gi­
dildi. 6. ayda sağ diz icin aynı işlem yapıldı. 1,5 yaşına gelince sağ 
kaleade: açık redüksiyon ve SALTER operasyonu uygulandı. SoO' 
kOlço subluksasyonu için başlangıçtan beri konservatif tedavi uy­
!luldndı. Ancak postoperatif dönemde soO kalçonın redisloke oldU­
ğu görüidü. 

1979 do hasta kontrola geidiOinde sol dizin 30, sağ dizin 80 
derece kadar flexion yapobildlOi, her iki ayak deformites,inin düzel­
diği ve aktif ayak bileği ·hareketleri yapılabildiği görüldü. Dirsek 
kontraktürlerlnin tamamen düzeldiği gözlendi. Her ik kolçoda flexion 
kontraktürü olduğu Ve sağ kalçanın redisloke olduğu saptandı. 
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( T ARTIŞ,M' A 

AMC genellikle 4 extremiteyi ,birden tutar, Arasıra columna ver­
eb:ralisi de' tutabilir. Atrofiye uğramış kas yada kas grupları, fle' x'ion 

yada' extensionda fikse eklam deformiteleri, nor.mal deri kıvrımları­
nın ,bulunmaması, eklemler flexionda i fiks.e' olduk'ları zaman arasıra 
deri va subkutanöz dokularda belirgin, perde yapısı bulunması gibi 
klinik özellikleri vard�r, Derin tendon refleksleri yoktur. yada azal­
mıştır, zekôgenellikle normaldir, AMC ile -birlikte DKC, dizlerde sııb­
luksasyon yada luksasyon, PEV gibi deformiteler sık görülür, Ayrıca 
(1)1uzlarda internal rotasyon, ön. kollarda pronasyon, el bilekleri ve 
pormaklqrda flexion ve başparmaklarda gdduksiyon deformitesi de 
bulunabilir. -

AMC nin tedavisi müm.kün olduğu kadar er.ken başlamalıdır, Yu-
muşak doku. deformiteleri dQQumdan sonra eııazdır. Tedavide amac 
dü�güı:ı stabil eklemler elde etmektir. qefonmiteleri düzeltmek için 
iLk önce genellikle alcılı korreksi,yonlar uygulanır. Bizim olgularımızda 
da görüldüğü gibi deformitenin rekürrensi sıktır .. Konserva 'f tedavi 

" 
başarısız ise cerrnhi tedavi endike olur. 

AMC da genellikle' riiid PEV veya konienital vertikal talus gibi 
-bır deformite mevcuttur, Konservatif tedavi başarısız ise beklenilmez 
ve ilk 3-6 ay içinde cerrahi tedavi uygulanır, Kliniğimizde' bu tip ayak 
deformiteleri icfn önce aşiloplasti, me'dial giit-şetme, posterior kap­
sulotomi gibi yumuşak doku operasyonları uyguranmış ancak defor­
mite bir süre sonra nüks edince talektomi ve HADiDi operasyonları 
gibi uygulamalara gidilmiştir. Talektomi tekniği MENELAUS tarafın­
dan açıklandığı gibidir, 2,3). Riiid PEV deformitesi neden ile açıkladı­
ğımız 'bu 5 olgudan 3 hastanın 5 ayağında talektomi uygulandı. Daha 

. sonraki' kontrollarda' bu 'hast'aların düzgün bir ayağa sahip olması ne­
deni ile'SHERK ve AMES'ın sınıflamasına göre iyi ölarok' değerlendi-
rıldiler (" ), r-ı otA ' 

) .. 
Dizlerde extension yoda flexion deformitesi bulunabilir. Extensi-

ondaki dizde genellikle potellanın femura fiksasyon,u ile birlikte ,şid­
,detli bir quadriceps kontroktürü mevcuttur. ilk önce· alçılı düzeltmeler 
yapılır ve eğer batella serbestleşirse 'iyi sonuçlar alınır, Bu başarıia­
mazsa 4-6 aydan sonra quadriceps kontraUürü cerrahi olarak gevşe­
t:lmelidir. Bizim 5 olgumuzun' 2 sinde dizlerdeki extension detormitesi 
nedeni ile 2 dizde quadriceps plasty yapıldı ve' iyi sonuclar alındı. 
Dizde flexion deformitesi daha sık görülür, Erken aylarda 'seri' oteli e­
me başarı sağlamazsa cerrahi olarak homstringler ve di.zin posterior 
ktipsülü gevşetilmelidir. Dizlerde posterior � dislokasyon da' olabilir 
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Kliniğimizde bir olguda erken devrede her iki dize açık redüksyon 
yapılmıştır. Sonuçta dislokasyonlar gideriimiş .. anca'k", yeterli hareket 
ora"ı�elde edilememiştir. 

.. <1 . '.;n" 
Kalçalarda genellikle flexion deformitesi bulunur, Pelvipedal alçı 

uygulaması kalça�deformitelerinin etkili bir tedavi -yöntemidir ve hu­
nuna 'diz ve aya�ı�rdak� deformitelerde 

'
dtizeltilebilir (8)� Kaica dis-

10kasyonLL olduğu zaman ,kapalı yöntemlerle başarı sağlanamaz. Açık 
redüksiyon 6 aya 'kadar geciktirilmeli ve daha önce diz ve ayak defor­
mitelerinin tedavisi yapılmalıdır, Eğer kalçolar disloke ve "Cok sert 
ise acık redüksiyon yapılmaz çünkü bu başarılı olmasına karşın kal­
çalar yeni pozisyonunda yine sert olarak 'kalırlar (8),. Bitlm -kardeŞ 
olon iki olgumuı;do kolco dislokasyonlorı bu nedenle te<ıovi epilmedi. 
Kalçalar sert değilse ,saf DKC'deki te.davi prensipleri uygulanmalıdır, 

AMC da skolyoz görülebilir. Skolyoz 'hızla rijidite ,kazanır ve prog­
ressif olmaya meyillidir, Diğer problemlerin bulunması ve eğriliklerin 
rijiditesi nedeni ile cihazlama başarısızdır, Özellikle DWYER yöntemi­
nin korreksiyonda başarılı olduğu belirtilmektedir (8), SIEBOLD ve 
WINTER Harrington rodları ile korreksiyonu önermektedirler (6). 

Üst extremiteye gelince omuzda internal rotasyon sık görülür ve 
bu bilateral ise eller arkaya dönüktür, Hasta bu durumda cisimlen 
ellerini çaprazlayarak tutar. Tedavisi zordur. Humerusa rotasyonu dü­
zeltiei ostootomi uygulanabilir. 

Dirseklerde flexion ya da extension deformitesi bulunabilir. Ex­
tensiondaki sertlik çok daha önemlidir, Bu durum koltuk değneği kul­
lanmaya cok müsait olduğu halde hastanın beslenmesi de o derece 
zordur. Triceps tendonu gevşetmesi yada tendon transferi uygulana­
bilir. 

AMC da el, önkol kaslarinın atrofisi ve eklem sertlikleri nedeni 
ile cok ciddi olarak 'etkilenir. EI bileğinde' flexion ve ulnar deviasyon 
sıktır. Bu tür bir deformitesi olan 1 olgumuzda yapılan cerrahi 'girişim­
lerle deformite düzeltiidi. aneak önkol odelelerinın atrofisi ve el bileği 
eklem sertliğ,i nedeni ile tam hareket oranı elde edilemedi. 'Bu olgular­
da tenolizler. tendon transferleri, kapsulotomi ve proximal sıra kar· 
pektomileri uygulanabilmektedir, Baş parmakta adduksiyon deforml­
tesi bulunabilir, Bu durumda perdenin gevşetilmesl ve tendon trans­
fer yapmak uygun olur, 

SUMMARV 
Arthrorgryposis multiplex congenita is a disease chorocter,ized multiple iolnt 

delormltles which usual1y ellacts upper and lower extremities and sometimas the 
splne, Etlolog,y and pathogenesis is not clear yet. :R Arthrogrypotlc potlenl With 
various delormities have been treoted in 'the department of Orthopaedlc Surgery 
and Traumatology ol Egoon University Medical School. 
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