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ARTROGRIPOZiSDE DEGERLENDIRME VE REHABILITATIF YAKLASIM

Figen Ardig', Z. Rezan Yorgancioglu', Yasar Kahraman', Giilin Findikoglu'

GZET

Amyoplazi veya klasik artrogripozis en yaygin gérilen artrogripozis multipleks konjenita (AMK) formu-
dur. Karakteristik olarak (ist ve/veya alt ekstremitede goriilen konjenital kontraktirler, normal zeka ve
majér sistemik bir malformasyon ve kromozom anomalisinin olmamasi klasik artrogripozisin baslica
ozellikleridir.

Burada 8 aylik bir klasik artogripozis olgusu nedeniyle AMK’ya tanisal ve rehabilitatif yaklasimlari gézden
gecirmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Amyoplazi, artrogripozis multipleks konjenita, rehabilitasyon.

SUMMARY
THE EVALUATION AND THE REHABILITATIVE APPROACH IN ARTHROGRYPOSIS

Amyloplasia or classic arthrogryposis is the most common form of arthrogryposis multiplex congenita
(AMC). Characteristically congenital contractures are seen in upper and/or lower extremity, normal in-
telligence, and absence of major systemic malformation and chromosomal abnormality are the main fe-
atures of classic AMC.

We have reviewed diagnostic and rehabilitative approaches of AMC for a case of 8-months old baby with
classic AMC.
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GIRiS

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK), konjenital
olarak iki veya daha fazla eklemde yumusak doku
kontraktlrlerine bagli, ilerleyici olmayan hareket ki-

sithiligr olarak tanimlanan spesifik olmayan bir te-
rimdir (1).

AMK etiyolojisinde multipl faktérler érnegin; 6n boy-
nuz hicre anormallikleri, annede myasteni gravis
olmasi; asetil kolin reseptér antikorlari (2), vaskuler
faktorler, defektif myojenik regulasyon genleri, fetu-
sun hareketsiz kalma dénemi; annenin kas gevse-
tici ilag kullanimi, Pena-Shokeir Sendromu ve vi-
ruslar; embriyonun newcastle, coxackie veya aka-
bane virusuna maruz kalmasi suglanmigtir (3). Bu
multipl faktérler santral sinir sistemi (SSS) aracili-
giyla motor son plak veya primer kas dejenerasyo-

nu ile kollajenik yanita yol acgarlar (konnektif doku
kanunu). Bdylece kas dokusunun kollajenle kismi
yer degistirmesi ve eklem kapsilinde kollajenéz
kalinlasma meydana gelir (4).

Yizelli kadar farkh AMK formu tanimlanmistir (5).
AMK, baslica sporadik gérilen klasik artrogripozis
veya diger adiyla amyoplazi ve otozomal dominant
tip 1 ile bes alt tipi olan tip 2 distal artrogripozisden
olusmaktadir (5,6). En yaygin AMK formu olan kla-
sik artrogripozis her 10.000 canli dogumda bir gé-
ralir ve ilk kez 1983’te Hall ve ark. tarafindan ta-

nimlanmistir (7).

Klasik artrogripozisde genellikle 4 alt ekstremite de
tutulmaktadir (%63-92), ikinci siklikta sadece alt
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ekstremiteler (%1-13) tutulmustur (7,8). Yaklasik
her 3-5 hastanin birinde omurga tutulumu vardir ve
skolyozun nedeni konjenital vertebra anomalileri
degildir.

Normal bir zeka, ylzde blylk orta hat hemanjiyo-
mu, hafif mikrognati, ve ayaklarda digital hipoplazi
siktir. Fleksér kivrimlarda ve parmak izindeki sar-
mal kabariklikta belirgin bir kayip olabilir. SSS,
kalp, gastrointestinal ve genitolriner sistemde ma-
jor bir malformasyon veya karakteristik bir kromo-
zom anomalisi bildirilmemigtir (1).

Burada kollarinda ve ellerinde sekil bozuklugu, dir-
sek ve el bileklerinde hareket kisithligr sikayeti ile
anne-babasi tarafindan fizik tedavi ve rehabilitas-
yon poliklinigimize basvuran 8 aylik klasik artrogri-
pozisli bir bebege tanisal ve rehabilitatif yaklasimi-
mizi literatlr 1s1§inda sunduk.

OLGU

8 aylik erkek bebek annesi tarafindan her iki dirsek
ve el bileklerinde sekil bozuklugu ve hareket kisitli-
hgr sikayeti ile klinigimize getirildi (Sekil 1). Hasta-
nin bu durumu dogumundan beri mevcuttu ve iler-
leme géstermemisti. Prenatal dykide annenin ge-
beligi 9 ay sirmus ve sistolik kan basinci 180’e ka-

Sekil 1. Klasik artrogripozisteki karakteristik el-el bilek, dirsek
deformitesi

dar cikmisti. Hasta sezaryen ile termde 4400 gr
dogmustu. Postnatal dénemde asilari tamdi. Gegi-
rilmis &nemli bir hastaligi yoktu. Ozgecmisinde ara-
larinda akrabaligi olmayan 26 yasindaki annenin
ve 33 yasindaki babanin 3. ¢cocugu olarak diinyaya
gelmisti. 1. gocuk sag ve salimdi. 2. gocuk dogum-
dan 2 gun sonra 6lmustd. Hastanin yakinlarinda
benzer sikayeti olan yoktu.

Hastanin sistemik sorgulamasinda herhangi bir pa-
toloji saptanmadi. Sistemik muayenesi normaldi.
Buyume ve mental gelismesi yasi ile uyumlu idi.
Kas iskelet sistemi muayenesinde omuzlar bilateral
addiksiyon, i¢ rotasyonda ve yine énkol bilateral
olarak pronasyon ve ekstansiyonda idi. Pronasyon-
da iken sag ve sol dirsek 0-45 derece fleksiyona
gelebiliyordu. Sag el bilegi ekstansiyonu 15 ve flek-
siyonu 50 derece arasinda olup 15 derecelik bir
fleksiyon kontraktiri vardi. Sol el bile@i ekstansiyo-
nu 0 ve fleksiyonu 65 dereceydi, ve 10 derecelik bir
fleksiyon kontraktirt vardi. Diger eklemlere ait pa-
tolojik muayene bulgusu yoktu. Nérolojik muayene-
si dogaldi. DTR (st ve alt ekstremitede normoaktif
idi. Patolojik refleksi yoktu. Sirt Ustl yatarken bagi-
ni kaldirabiliyor, desteksiz kisa ve uzun oturabili-
yor, dizlstli denge saglayabiliyor, alt ekstremiteye
basabiliyor ve adimlayabiliyordu.

Laboratuvar incelemesinde rutin hematolojik, biyo-
kimyasal ve idrar tetkikleri normal idi. Eritrosit sedi-
mantasyon hizi, ASO, CRP, RF-latex, Brucella
agglutinasyon testleri normal degerlerdeydi. Hasta-
nin dirsek ve el bilek radyografilerinde dirsekler pa-
sif olarak ekstansiyon pozisyonunda ve el bilekler
pasif olarak fleksiyon pozisyonundaydi ve epifizler-
de sivrilesme g6zlenmekteydi. El bilek grafileri Se-
kil 2’'de gbsterilmektedir.

Hastanin Pediatrik Néroloji konsiltasyonunda ser-
vikal grafi, idrar kan aminoasit dizeyi, EMG, krani-
oservikal MR ve kromozom analizi tetkikleri istendi.
EMG’sinde alt ekstremitede daha belirgin olmak
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Sekil 2. Lateral el bilek grafisi

Uzere polindropatik tutulum saptandi. Kranioservi-
kal MR normal sinirlarda idi.

Hasta klinigimizde klasik artrogripozis (amyoplazi)
tanisini aldi. Mevcut kontraktlrleri dizeltebilmek
amaciyla parmaklar ve el bilegini ekstansiyona; dir-
sekleri fleksiyona zorlayan dinamik el-elbilek splin-
ti kullanmasi énerildi. Fizik tedavi ve rehabilitasyon
programinda ilik hotpack sonrasinda dirsek fleksi-
yonu, 6nkol supinasyonu, elbilek MCP ve PIP eks-
tansiyonu icin nazik germe egzersizleri verildi ve
anne-babaya ev programi 6gretildi. Kas kuvvetlen-
dirme programinda omuz abdiktérlerine, dirsek
fleksdr ve el-bilek ekstansérlerine 20 dakika burst-
mod TENS akimiyla uyari verildi. Taburculukta Pa-
sif eklem hareket acikligi (PROM) degerleri sagda
10 ve solda 5 derecelik iyilesme gdsterdi.

TARTISMA

Artrogripozis multipleks kongenita (AMK), konjeni-
tal olarak iki veya daha fazla eklemde yumusak do-
ku kontraktiirlerine bagl, ilerleyici olmayan hareket
kisitliigi olarak tanimlanan spesifik olmayan bir te-
rimdir (1).

AMK ayirici tanisinda Freeman-Sheldon sendromu
veya “Islik ¢alan yuz sendromu”, multipl ptergium

sendromu, Beals sendromu veya konjenital kont-
raktirel araknodaktili ve diastrofik distrofi gibi bazi
cucelik sendromlari disinulmeli denilmekteyse de
klasik artrogripozisin patognomonik gérinimu ayi-
rici taniyi kolaylastirmaktadir (3).

Klasik artrogripozisde Ust ekstremitede bilateral
deltoid kasinin zayif fonksiyonuyla, abdiksiyon
kaybina bagli addUksiyon ve i¢ rotasyon deformite-
si gorulur. Dirsekte ise zayif biseps ve brakialisin
fonksiyonuna bagli dirsegi bikememe ve ekstansi-
yon kontraktlrd siktir. Fleksiyon kontraktird daha
nadirdir. El bileginde ¢ogu hastada fleksiyon, ulnar
deviasyon ve pronasyon deformitesi vardir. El bile-
gindeki fleksiyon deformitesi klasik atrogripozisin ti-
pik karakteristigidir. Hastamizda da bu karakteristik
g6rinim mevcuttu. Klasik artrogripoziste elde
MCP ve IP fleksiyonuna bagli gengel benzeri el bi-
lek- el parmak Unitesi gérulir. Birgok hastada bas-
parmak avug igine dogru addiiksiyondadir (1). Has-
tamizda da bu tipik el tutulumu mevcuttu.

AMK’da Ust ekstremite tutulumunda rehabilitasyon
hedefi masalstl diizeyde ellerin kullanilmasina
izin veren omuz ve dirsek fonksiyonuna ulagmaktir.
Bu beslenme ve calisma icin énemli bir pozisyon-
dur. Rehabilitasyonda pasif ROM egzersizlerinin
hedefi eklem mobilizasyonunudur ve fonksiyonel
eklem pozisyonunda splintlemeye de yer verilmeli-
dir. Ozellikle el bilegi fleksiyon kontraktiirii erken
nazik pasif ROM germe tedavisine iyi yanit verebi-
lir.

Egzersize erken yasta baslamak énemlidir, seri al-
¢llamalardan kaginilimalidir. Yogun, sik PROM eg-
zersizlerine ilk yasta baslanip, evde sirdirulmeli-
dir. PROM’un tim eklemlerde iyilesme yapacagi
beklenebilinirse de en iyi sonuclar kalgca ve el bile-
ginde elde edilmektedir. Buna ragmen PROM eg-
zersizleri; kontrakturleri azaltip, PROM'’u artirsa da
aktif eklem hareket acikligini (AROM) pek fazla di-
zeltmemektedir (1).
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Hafif termoplastik splintler ise PROM egzersizleriy-
le ulasilan maksimum pozisyonu surdirmek igin
kullaniimaktadir. Biz de hastamizda dinamik el-el-
bilek-dirsek splinti kullanarak dirsek fleksiyonu, el-
bilek dorsifleksiyonu ve el parmak ekstansiyonu ile
optimum basparmak oppozisyonu saglayarak fonk-
siyonel ROM degerlerine ulasmayi amagladik.

8-aylik klasik artrogripozisli bebek hasta 15 seans-
ik ortopedik rehabilitasyon programi sonunda sa-
dece PROM’da olmak Uzere 5-10 derece kadarlik
bir diizelme gdsterdi.

Klasik artrogripoziste dokuz yasina kadar Ust ekst-
remitenin majér cerrahi degisimleri tamamlanmali-
dir. GUnku 8 yasindan sonra ¢ocuklar yeni ekstre-
mite kullanim paternlerine adapte olamamaktadir-
lar (3). ilk hedef pasif dirsek fleksiyonuna ulasmak-
tir. ikinci 6ncelik humeral rotasyonu diizeltmek ve
sonra el biledinin yeniden pozisyonlanmasi ve
avuc icinde basparmak deformitesini dizeltmektir.
Omuzda eksternal rotasyon osteotomisi, dirsekte
trisepsplasti ve aktif dirsek tutulumu icin cerrahiler
(bipolar pektoralis major transferi, latissimus trans-
feri) el bilekte midkarpal kama rezeksiyonu, tendon
transferi, elde tenar gevsetme kontraktlriine yéne-
lik secilmis cerrahi prosedurler kullanilabilir (3,12).

Alt ekstremitede ise hemen tim hastalarda (90%)
fleksiyon, abdiksiyon ve dig rotasyon kontraktiri
izlenir. Her U¢ hastanin birinde kalca dislokasyonu
vardir. Yine ¢ogu hastada dizde fleksiyon kontrak-
tird gorilir, ekstansiyon kontraktiri daha az géz-
lenir (11,13). Kuadriseps zayifligi, dizin fleksiyon
kontraktlrl ile birliktedir. Ayakta talipes equinova-
rus, bazen kalkaneovalgus, nadiren vertikal talus,
club foot ve parmaklarin fleksiyon deformitesi (eki-

nokavus) goérulebilir (1). Hastamizda heniz alt
ekstremitede klinik olarak tutulum saptanmadiysa
da EMG’de hem Ust hem de alt ekstremitede tutu-

lum mevcuttu.

AMK’da tutulan kaslarin EMG’sinde kas dokusu-
nun fibréz yag dokusuyla yer degistirmesi sonucu
hem néropatik hem myopatik degisiklikler izlen-
mektedir. Hastamizin EMG’sinde de polinéropatik
bulgular saptanmisti. AMK’'da daha yaygin olarak
kullanilan alt ekstremite cerrahisinde zamanlama
6nemlidir. Olasi en az operatif prosediirle en fazla
fonksiyonel kazang saglayan ve tercihen 6 veya 7
yasta biten iyi planlanmig bir tedavi programi di-
zenlenmelidir. Kalgca ve diz cerrahisi icin ideal yas
6 aydir (3).

Diz ve ayak bilegindeki deformiteler igin gevsetme
prosedurleri ile osteotomiler yapiimaktadir. Ayak
deformiteleri siklikla tekrarlayan plantigrade pozis-
yona ulagsmak icin tekrarlayan prosedurler gerektir-
mektedir. Retrospektif kal¢a tutulumlu klasik klasik
artrogripozis hastalarini iceren bir calismada has-
talarin %47’sinin bagimsiz, %33’lnin braceli am-
bulatuar, sadece %20’sinin tekerlekli sandalyeye
bagimh oldugu bildirilmistir (13).

Eriskin dénemde ¢ogu klasik artrogripozis hasta-
sinda fonksiyon iyidir. Ancak bazi hastalar, yardim-
ci kisilere kismen bagimli kalabilir (10). Bu bagim-
ik fiziksel deformitenin derecesinden ¢ok Kisilik,
egitim ve basa ¢cikma yetenekleri ile daha yakin ilis-
kilidir.

Uygun cerrahi diizeltmeye ek olarak, rehabilitasyon
slrecinde iyi bir aile destegi, uygun bir egitimsel
cevre ve erken yaglarda bagimsizliga cesaretlen-
dirme, erigkin ddbnemde en yUksek fonksiyonel du-
zeye ulasabilmek i¢in gereklidir.
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