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OZET:

Polidaktili el ve ayagin yaygin dogumsal bir
anomalisidir ve 500 dogumda 1 goriiliir. Polidaktili
tek basina olabilecegi gibi bir sendromun par¢ast
olabilir ya da kromozomal bir anomaliye eslik
edebilir. Polidaktili ile ilgili bazi bilinmeyenler
mevcuttur. Biz bu yazida polidaktilinin
bulunabilecegi iic formu kapsayan olgular sunduk.
1lki bilateral multikistik displastik bobrek ve
polidaktili, ikincisi izole polidaktili tip B ve iigtincii
olgu Trizomi 13’e eslik eden bir polidaktili
vakasidir. Amacimiz, polidaktilili hastalarda
prenatal danigsmanlik ve postnatal yonetimde en
iyi multidisipliner yaklagimi degerlendirmede
yardimci olabilecek giincel bilgileri sunmak icin
literatiirii gozden gegirmektir.

Anahtar Kelimeler: Polidaktili, Dogumsal sakatlik,
Ultrasonografi

SUMMARY:

Polydactyly of the hands and feet: Report of three
cases and review of the literature for current

Prenatal and postnatal optimal approaches
in cases with polydactyly
Polydactyly is a common birth deformity of the
hands or feet with a prevalence of 1 in 500 births.
It can occur in isolation or as part of a syndrome.
It may also be associated with a chromosomal
anomaly. Some facts about polydactyly still remain
unknown. In this paper, we presented cases
including the three forms in which polydactyly
could be found. The first patient was a case of
bilateral multicystic dysplastic kidney. The second
patient was isolated polydactyly type B. The third
patient was Trisomy 13. Our aim was to review
the literature to present current knowledges that
may help to assess the best multidisciplinary
approach in prenatal counselling and in postnatal
management in patients with polydactyly.

Key words: Polydactyly, Birth Deformity,
Ultrasonography

GIRIS

El veya ayaklarda, normalden fazla sayida
parmak varligina polidaktili denir. Polidaktili,
tam bir parmaktan basit bir deri ¢ikintisina
kadar degisen pekcok formda olusan yaygin
bir dogum deformitesidir. Goriilme sikligi
poplilasyonlar arasinda genis bir gesitlilik
gostermekte olup genel olarak prevalansi 500
dogumda 1°dir. Siyah irkta daha sik goriiliir.
Polidaktili, bir sendromun ya da kromozomal
anomalinin pargasi olabilecegi gibi izole bir
patoloji olarak da goriilebilir. Genel olarak
polidaktili ile birlikte olan kromozomal anomali
ve sendromlar Trizomi 13, Ellis-van Creveld
sendromu, orofasiyodijital sendrom, Meckel-
Gruber sendromu, Rubinstein-Taybi sendromu
ve polisindaktilidir. Polidaktili vakalarinin
yaklasik %30’unda aile hikayesi mevcuttur ve
biiytik olasilikla bundan tek bir gen sorumludur.

Izole polidaktili siklikla otozomal dominant
iken sendromik polidaktili genellikle otozomal
resesiftir. Polidaktili, el veya ayakta bulundugu
organin aksina gore preaksiyal, santral veya
post aksiyal olarak siniflandirilabilir. Post
aksiyal polidaktili en sik goriilen tipi olup
genellikle ellerin ulnar kisminda ve ayaklarin
lateral kisminda goriilmektedir. Ayni kiside
hem preaksiyal hem de post aksiyal
etkilenmenin birlikte goriildiigt polidaktili,
miks tip polidaktili olarak tanimlanmakta olup
oldukc¢a nadir goriliir. Klinik uygulama ve
tedavi sekillerine gore de degisik
siniflandirmalar ileri stirlilmiistiir. Post aksiyal
polidaktili i¢cin iki fenotipik c¢esitlilik
tariflenmistir. Ekstra parmak, tam gelismis,
palpabl kemige sahip ve eklemli ise tip A olarak
adlandirilir. Tip B’de ise ekstra parmak
rudimenterdir ve bir cilt ¢ikintis1 seklinde olup,
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palpabl bir kemik yoktur. Prenatal
ultrasonografide polidaktili saptandiginda
yapilmasi gereken ileri incelemeler ile dogum
sonrast giincel yaklagimlarin neler oldugunun
bilinmesi, prenatal danigmanlik ve postnatal
multidisipliner yonetim agisindan 6nemlidir.
Bu dogrultuda, 3 olgumuzu sunarak tartismay1
amacladik.

OLGU 1

Yirmi dort yasinda ve birinci derece akraba
evliligi olan, 2. ¢ocuguna 16 haftalik gebe
kadinda rutin ultrasonografi kontrolleri
esnasinda fetusta bilateral multikistik displastik
bobrek tespit edildi. Amniyosentez yapildi ve
genotip 46 XY olarak raporlandi. Abort
yaptirilan fetusta her iki el ve ayakta postaksiyal
polidaktili tip A goriildi (Resim 1). Otopside
bagka bir anomaliye rastlanmadi.

Resim 1: Her iki el (a) ve ayakta (b) postaksiyal
polidaktili tip A.

Yirmi dokuz yasinda, gravida 2, para 1
kadmin yenidoganinda, dogum sonrast her iki
el ve ayak besinci parmaklarinin
metakarpofalingial eklem komsulugunda deri
cikintist seklinde polidaktili goriildii (Resim2).
Resim 2A: Her iki el (a) ve ayak (b) besinci
parmaklarinin metakarpofalingial eklem komsulugunda
deri ¢ikintis1 seklinde polidaktili tip B.

Resim 2B: Her iki el (a) ve ayak (b) besinci parmaklarinin
metakarpofalingial eklem komsulugunda deri ¢ikintisi
seklinde polidaktili tip B.
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Muayenesinde baska bir patolojiye
rastlanmayan yenidoganin rutin prenatal
ultrasonografileri de normaldi. Tanimiz izole
polidaktili tip B idi. Dogumdan sonra sag eldeki
fazlalik tip B parmak, bebegin giydirilmesi
esnasinda koptu ve kanadi. Uzun stireli tampon
yapilarak kanama durduruldu.

OLGU 3

Primigravid bir kadinin 21. gebelik
haftasinda yapilan prenatal ultrasonografik
incelemesinde fetusta bilateral damak- dudak
yarigmin goriilmesi tizerine kordosentez yapildi.
Sonucu Trizomi 13 olarak raporlandi ve gebelik
22. haftada sonlandirildi. Prenatal bulgular
otopsi ile dogruland1 ve prenatal ultrasonografik
degerlendirmede tespit edilememis olan her
iki elde post aksiyal tip B tarzi polidaktili
goriildi (Resim 3).

Resim 3: Sol elde postaksiyal tip B polidaktili.

TARTISMA

Bir sendromun ya da kromozomal
anomalinin parcasi olabileceginden prenatal
ya da postnatal donemde tan1 almig polidaktili
vakalarinda karyotip dahil ileri genetik testler
yapilmal1 ve sendromik bulgular arastirilmalidir.
Ozellikle prenatal tan1 konan olgularda, bu
konuda deneyimli bir merkezde fetal
ekokardiyografi dahil tam bir fetal
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ultrasonografik anatomik degerlendirme
yapilmalidir. Bizim sunmus oldugumuz
vakalarda da 1. ve 3. vakalar bu tiir sendrom
ve kromozomal anomalilere 6rnek iken 2. vaka
izoledir. Fazlalik parmagin kemik komponent
icerip icermedigi, parmagin deviasyon derecesi
ve metakarpal veya metatarsal eklemlerin
boyutu cerrahi planlamada gerekli olabilir. Bu
ytizden postnatal donemde cerrahi planlamadan
once etkilenmis el ve ayaklarin radyografisi
cekilmelidir. Artik glinlimiiz modern cerrahi
yaklasimda basit eksizyonel c¢ikartim s6z
konusu degildir. Sadece kemik igermeyen tip
B tarz1 olgular dogum sonrasi uygun zamanda
basit sekilde eksize edilebilir. Tip A vakalari
ise mutlaka motor gelisimin tamamlanma
asamasi esnasinda yani yaklasik 1 yas civarinda
oldukca dikkatli radyolojik ve klinik
degerlendirme plani i¢cinde alinmalidir. Bu
arada hastanin kozmetik kaygilar1 ve
fonksiyonel islemleri de mutlaka g6z oniinde
tutulmalidir. Yasamin ileri evrelerinde de
basarili cerrahi girisimler ger¢eklestirmek
miimkiin olmakla birlikte hasta a¢isindan daha
cok problem olabilecegi unutulmamalidir.
Bizim sundugumuz 2. vaka izole tip B
polidaktilidir. Dogumdan sonra uygun bir
zamanda eksize edilebilirdi ancak cilt ile olan
baglantis1 ¢ok ince oldugundan elbise
giydirilirken koparak kanadi. Bu durum, hasta
taburcu olduktan sonra evde gerceklesseydi
ciddi bir kanama olabilirdi. Bunun i¢in dogum
sonrast Ozellikle tip B olgular hemen
basit eksizyonel cerrahi ac¢isindan
degerlendirilmelidir.

Sonug olarak, prenatal ultrasonografide
polidaktili saptandiginda, izole bir bulgu dahi
olsa, karyotip tayini 6nerilmeli, detayl1 bir aile
anamnezi alinmali, fetal ekokardiyografi dahil
ultrasonografi ile tam bir fetal anatomik
degerlendirme yapilmali ve olas1 bir sendromla
birlikteliginin arastirilmasi i¢in genetik danisma
alimmalidir. Dogum sonrasi tedavi zamani ve
sekli konusunda aile mutlaka bilgilen-
dirilmelidir. Ozellikle tip B formlar1 dogumdan
hemen sonra degerlendirilmeli ve gerekirse
bunlara erken miidahalede bulunulmalidir.

CILT: 40 YIL : 2009 SAYI: 3

KAYNAKLAR

1. Castilla EE, Lugarinho da Fonseca R, da Graca
Dutra M, et al. Epidemiological analysis of rare
polydactylies. Am J Med Genet 1996,65(4):295.

2. Kumar P, Manimegalai M, Premalatha S. Ainhum

in supernumery fingers. Indian J Dermatol Venereol
Leprol 1995,61(6):376.

3. Castilla EE, Lugarinho R, da Graca Dutra M,
et al. Associated anomalies in individuals with
polydactyly. Am J Med Genet 1998,;80(5):459.

4. Mungen E, Dundar O, Muhcu M, et al. Placental
mesenchymal dysplasia associated with trisomy

13: sonographic findings. J Clin Ultrasound
2008;36(7):454.

5. Phelps DA, Grogan DP. Polydactyly of the foot.
J Pediatr Orthop 1985,5(4):446.

6. Philip-Sarles N. Genetics of congenital hand
malformations. Chir Main 2008;27 Suppl 1:S7.

7. Venn-Watson EA. Problems in polydactyly of the
foot. Orthop Clin North Am 1976;7(4):909.

8. Zguricas J, Bakker WF, Heus H, et al. Genetics
of limb development and congenital hand

malformations. Plast Reconstr Surg
1998;101(4):1126.

9. Kapetanos GA. Mixed polydactyly. An unusual
case of a patient with seven-toed feet. Clin Orthop
Relat Res 1984(186):220.

10. Zhao H, Tian Y, Breedveld G, et al. Postaxial
polydactyly type A/B (PAP-A/B) is linked to
chromosome 19p13.1-13.2 in a Chinese kindred.
Eur J Hum Genet 2002,10(3):162.

11. Netscher DT, Baumholtz MA. Treatment of
congenital upper extremity problems. Plast Reconstr
Surg 2007;119(5):101e.

12. Wassel HD. The results of surgery for
polydactyly of the thumb. Clin Orthop Relat Res
1969;64:175.

-141-



