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�ZET

Amyoplazi veya klasik artrogripozis en yaygÝn g�r�len artrogripozis multipleks konjenita (AMK) formu-
dur. Karakteristik olarak �st ve/veya alt ekstremitede g�r�len konjenital kontrakt�rler, normal zeka ve
maj�r sistemik bir malformasyon ve kromozom anomalisinin olmamasÝ klasik artrogripozisin baßlÝca
�zellikleridir. 
Burada 8 aylÝk bir klasik artogripozis olgusu nedeniyle AMKÕya tanÝsal ve rehabilitatif yaklaßÝmlarÝ g�zden
ge�irmekteyiz.
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.
Key Words: Amyoplasia, arthrogryposis multiplex congenita, rehabilitation.
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nu ile kollajenik yanÝta yol a�arlar (konnektif doku

kanunu). B�ylece kas dokusunun kollajenle kÝsmi

yer deÛißtirmesi ve eklem kaps�l�nde kollajen�z

kalÝnlaßma meydana gelir (4).

Y�zelli kadar farklÝ AMK formu tanÝmlanmÝßtÝr (5).

AMK, baßlÝca sporadik g�r�len klasik artrogripozis

veya diÛer adÝyla amyoplazi ve otozomal dominant

tip 1 ile beß alt tipi olan tip 2 distal artrogripozisden

olußmaktadÝr (5,6). En yaygÝn AMK formu olan kla-

sik artrogripozis her 10.000 canlÝ doÛumda bir g�-

r�l�r ve ilk kez 1983Õte Hall ve ark. tarafÝndan ta-

nÝmlanmÝßtÝr (7).

Klasik artrogripozisde genellikle 4 alt ekstremite de

tutulmaktadÝr (%63-92), ikinci sÝklÝkta sadece alt

GÜRÜÞ

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK), konjenital

olarak iki veya daha fazla eklemde yumußak doku

kontrakt�rlerine baÛlÝ, ilerleyici olmayan hareket kÝ-

sÝtlÝlÝÛÝ olarak tanÝmlanan spesifik olmayan bir te-

rimdir (1). 

AMK etiyolojisinde multipl fakt�rler �rneÛin; �n boy-

nuz h�cre anormallikleri, annede myasteni gravis

olmasÝ; asetil kolin resept�r antikorlarÝ (2), vask�ler

fakt�rler, defektif myojenik reg�lasyon genleri, fetu-

sun hareketsiz kalma d�nemi; annenin kas gevße-

tici ila� kullanÝmÝ, Pena-Shokeir Sendromu ve vi-

ruslar; embriyonun newcastle, coxackie veya aka-

bane virusuna maruz kalmasÝ su�lanmÝßtÝr (3). Bu

multipl fakt�rler santral sinir sistemi (SSS) aracÝlÝ-

ÛÝyla motor son plak veya primer kas dejenerasyo-
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dar �ÝkmÝßtÝ. Hasta sezaryen ile termde 4400 gr

doÛmußtu. Postnatal d�nemde aßÝlarÝ tamdÝ. Ge�i-

rilmiß �nemli bir hastalÝÛÝ yoktu. �zge�mißinde ara-

larÝnda akrabalÝÛÝ olmayan 26 yaßÝndaki annenin

ve 33 yaßÝndaki babanÝn 3. �ocuÛu olarak d�nyaya

gelmißti. 1. �ocuk saÛ ve salimdi. 2. �ocuk doÛum-

dan 2 g�n sonra �lm�ßt�. HastanÝn yakÝnlarÝnda

benzer ßikayeti olan yoktu.

HastanÝn sistemik sorgulamasÝnda herhangi bir pa-

toloji saptanmadÝ. Sistemik muayenesi normaldi.

B�y�me ve mental gelißmesi yaßÝ ile uyumlu idi.

Kas iskelet sistemi muayenesinde omuzlar bilateral

add�ksiyon, i� rotasyonda ve yine �nkol bilateral

olarak pronasyon ve ekstansiyonda idi. Pronasyon-

da iken saÛ ve sol dirsek 0-45 derece fleksiyona

gelebiliyordu. SaÛ el bileÛi ekstansiyonu 15 ve flek-

siyonu 50 derece arasÝnda olup 15 derecelik bir

fleksiyon kontrakt�r� vardÝ. Sol el bileÛi ekstansiyo-

nu 0 ve fleksiyonu 65 dereceydi, ve 10 derecelik bir

fleksiyon kontrakt�r� vardÝ. DiÛer eklemlere ait pa-

tolojik muayene bulgusu yoktu. N�rolojik muayene-

si doÛaldÝ. DTR �st ve alt ekstremitede normoaktif

idi. Patolojik refleksi yoktu. SÝrt �st� yatarken baßÝ-

nÝ kaldÝrabiliyor, desteksiz kÝsa ve uzun oturabili-

yor, diz�st� denge saÛlayabiliyor, alt ekstremiteye

basabiliyor ve adÝmlayabiliyordu.

Laboratuvar incelemesinde rutin hematolojik, biyo-

kimyasal ve idrar tetkikleri normal idi. Eritrosit sedi-

mantasyon hÝzÝ, ASO, CRP, RF-latex, Brucella

agglutinasyon testleri normal deÛerlerdeydi. Hasta-

nÝn dirsek ve el bilek radyografilerinde dirsekler pa-

sif olarak ekstansiyon pozisyonunda ve el bilekler

pasif olarak fleksiyon pozisyonundaydÝ ve epifizler-

de sivrileßme g�zlenmekteydi. El bilek grafileri Þe-

kil 2Õde g�sterilmektedir. 

HastanÝn Pediatrik N�roloji kons�ltasyonunda ser-

vikal grafi, idrar kan aminoasit d�zeyi, EMG, krani-

oservikal MR ve kromozom analizi tetkikleri istendi.

EMGÕsinde alt ekstremitede daha belirgin olmak

ekstremiteler (%1-13) tutulmußtur (7,8). YaklaßÝk

her 3-5 hastanÝn birinde omurga tutulumu vardÝr ve

skolyozun nedeni konjenital vertebra anomalileri

deÛildir.

Normal bir zeka, y�zde b�y�k orta hat hemanjiyo-

mu, hafif mikrognati, ve ayaklarda digital hipoplazi

sÝktÝr. Fleks�r kÝvrÝmlarda ve parmak izindeki sar-

mal kabarÝklÝkta belirgin bir kayÝp olabilir. SSS,

kalp, gastrointestinal ve genito�riner sistemde ma-

j�r bir malformasyon veya karakteristik bir kromo-

zom anomalisi bildirilmemißtir (1).

Burada kollarÝnda ve ellerinde ßekil bozukluÛu, dir-

sek ve el bileklerinde hareket kÝsÝtlÝlÝÛÝ ßikayeti ile

anne-babasÝ tarafÝndan fizik tedavi ve rehabilitas-

yon polikliniÛimize baßvuran 8 aylÝk klasik artrogri-

pozisli bir bebeÛe tanÝsal ve rehabilitatif yaklaßÝmÝ-

mÝzÝ literat�r ÝßÝÛÝnda sunduk.

OLGU

8 aylÝk erkek bebek annesi tarafÝndan her iki dirsek

ve el bileklerinde ßekil bozukluÛu ve hareket kÝsÝtlÝ-

lÝÛÝ ßikayeti ile kliniÛimize getirildi (Þekil 1). Hasta-

nÝn bu durumu doÛumundan beri mevcuttu ve iler-

leme g�stermemißti. Prenatal �yk�de annenin ge-

beliÛi 9 ay s�rm�ß ve sistolik kan basÝncÝ 180Õe ka-

Þekil 1. Klasik artrogripozisteki karakteristik el-el bilek, dirsek
deformitesi
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�zere polin�ropatik tutulum saptandÝ. Kranioservi-

kal MR normal sÝnÝrlarda idi. 

Hasta kliniÛimizde klasik artrogripozis (amyoplazi)

tanÝsÝnÝ aldÝ. Mevcut kontrakt�rleri d�zeltebilmek

amacÝyla parmaklar ve el bileÛini ekstansiyona; dir-

sekleri fleksiyona zorlayan dinamik el-elbilek splin-

ti kullanmasÝ �nerildi. Fizik tedavi ve rehabilitasyon

programÝnda ÝlÝk hotpack sonrasÝnda dirsek fleksi-

yonu, �nkol supinasyonu, elbilek MCP ve PIP eks-

tansiyonu i�in nazik germe egzersizleri verildi ve

anne-babaya ev programÝ �Ûretildi. Kas kuvvetlen-

dirme programÝnda omuz abd�kt�rlerine, dirsek

fleks�r ve el-bilek ekstans�rlerine 20 dakika burst-

mod TENS akÝmÝyla uyarÝ verildi. Taburculukta Pa-

sif eklem hareket a�ÝklÝÛÝ (PROM) deÛerleri saÛda

10 ve solda 5 derecelik iyileßme g�sterdi.

TARTIÞMA

Artrogripozis multipleks kongenita (AMK), konjeni-

tal olarak iki veya daha fazla eklemde yumußak do-

ku kontrakt�rlerine baÛlÝ, ilerleyici olmayan hareket

kÝsÝtlÝlÝÛÝ olarak tanÝmlanan spesifik olmayan bir te-

rimdir (1). 

AMK ayÝrÝcÝ tanÝsÝnda Freeman-Sheldon sendromu

veya ÒÝslÝk �alan y�z sendromuÓ, multipl ptergium

sendromu, Beals sendromu veya konjenital kont-

rakt�rel araknodaktili ve diastrofik distrofi gibi bazÝ

c�celik sendromlarÝ d�ß�n�lmeli denilmekteyse de

klasik artrogripozisin patognomonik g�r�n�m� ayÝ-

rÝcÝ tanÝyÝ kolaylaßtÝrmaktadÝr (3).

Klasik artrogripozisde �st ekstremitede bilateral

deltoid kasÝnÝn zayÝf fonksiyonuyla, abd�ksiyon

kaybÝna baÛlÝ add�ksiyon ve i� rotasyon deformite-

si g�r�l�r. Dirsekte ise zayÝf biseps ve brakialisin

fonksiyonuna baÛlÝ dirseÛi b�kememe ve ekstansi-

yon kontrakt�r� sÝktÝr. Fleksiyon kontrakt�r� daha

nadirdir. El bileÛinde �oÛu hastada fleksiyon, ulnar

deviasyon ve pronasyon deformitesi vardÝr. El bile-

Ûindeki fleksiyon deformitesi klasik atrogripozisin ti-

pik karakteristiÛidir. HastamÝzda da bu karakteristik

g�r�n�m mevcuttu. Klasik artrogripoziste elde

MCP ve IP fleksiyonuna baÛlÝ �engel benzeri el bi-

lek- el parmak �nitesi g�r�l�r. Bir�ok hastada baß-

parmak avu� i�ine doÛru add�ksiyondadÝr (1). Has-

tamÝzda da bu tipik el tutulumu mevcuttu. 

AMKÕda �st ekstremite tutulumunda rehabilitasyon

hedefi masa�st� d�zeyde ellerin kullanÝlmasÝna

izin veren omuz ve dirsek fonksiyonuna ulaßmaktÝr.

Bu beslenme ve �alÝßma i�in �nemli bir pozisyon-

dur. Rehabilitasyonda pasif ROM egzersizlerinin

hedefi eklem mobilizasyonunudur ve fonksiyonel

eklem pozisyonunda splintlemeye de yer verilmeli-

dir. �zellikle el bileÛi fleksiyon kontrakt�r� erken

nazik pasif ROM germe tedavisine iyi yanÝt verebi-

lir.

Egzersize erken yaßta baßlamak �nemlidir, seri al-

�Ýlamalardan ka�ÝnÝlmalÝdÝr. YoÛun, sÝk PROM eg-

zersizlerine ilk yaßta baßlanÝp, evde s�rd�r�lmeli-

dir. PROMÕun t�m eklemlerde iyileßme yapacaÛÝ

beklenebilinirse de en iyi sonu�lar kal�a ve el bile-

Ûinde elde edilmektedir. Buna raÛmen PROM eg-

zersizleri; kontrakt�rleri azaltÝp, PROMÕu artÝrsa da

aktif eklem hareket a�ÝklÝÛÝnÝ (AROM) pek fazla d�-

zeltmemektedir (1). 

Þekil 2. Lateral el bilek grafisi
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Hafif termoplastik splintler ise PROM egzersizleriy-

le ulaßÝlan maksimum pozisyonu s�rd�rmek i�in

kullanÝlmaktadÝr. Biz de hastamÝzda dinamik el-el-

bilek-dirsek splinti kullanarak dirsek fleksiyonu, el-

bilek dorsifleksiyonu ve el parmak ekstansiyonu ile

optimum baßparmak oppozisyonu saÛlayarak fonk-

siyonel ROM deÛerlerine ulaßmayÝ ama�ladÝk. 

8-aylÝk klasik artrogripozisli bebek hasta 15 seans-

lÝk ortopedik rehabilitasyon programÝ sonunda sa-

dece PROMÕda olmak �zere 5-10 derece kadarlÝk

bir d�zelme g�sterdi. 

Klasik artrogripoziste dokuz yaßÝna kadar �st ekst-

remitenin maj�r cerrahi deÛißimleri tamamlanmalÝ-

dÝr. ��nk� 8 yaßÝndan sonra �ocuklar yeni ekstre-

mite kullanÝm paternlerine adapte olamamaktadÝr-

lar (3). Ülk hedef pasif dirsek fleksiyonuna ulaßmak-

tÝr. Ükinci �ncelik humeral rotasyonu d�zeltmek ve

sonra el bileÛinin yeniden pozisyonlanmasÝ ve

avu� i�inde baßparmak deformitesini d�zeltmektir.

Omuzda eksternal rotasyon osteotomisi, dirsekte

trisepsplasti ve aktif dirsek tutulumu i�in cerrahiler

(bipolar pektoralis major transferi, latissimus trans-

feri) el bilekte midkarpal kama rezeksiyonu, tendon

transferi, elde tenar gevßetme kontrakt�r�ne y�ne-

lik se�ilmiß cerrahi prosed�rler kullanÝlabilir (3,12). 

Alt ekstremitede ise hemen t�m hastalarda (90%)

fleksiyon, abd�ksiyon ve dÝß rotasyon kontrakt�r�

izlenir. Her �� hastanÝn birinde kal�a dislokasyonu

vardÝr. Yine �oÛu hastada dizde fleksiyon kontrak-

t�r� g�r�l�r, ekstansiyon kontrakt�r� daha az g�z-

lenir (11,13). Kuadriseps zayÝflÝÛÝ, dizin fleksiyon

kontrakt�r� ile birliktedir. Ayakta talipes equinova-

rus, bazen kalkaneovalgus, nadiren vertikal talus,

club foot ve parmaklarÝn fleksiyon deformitesi (eki-

nokavus) g�r�lebilir (1). HastamÝzda hen�z alt

ekstremitede klinik olarak tutulum saptanmadÝysa

da EMGÕde hem �st hem de alt ekstremitede tutu-

lum mevcuttu.

AMKÕda tutulan kaslarÝn EMGÕsinde kas dokusu-

nun fibr�z yaÛ dokusuyla yer deÛißtirmesi sonucu

hem n�ropatik hem myopatik deÛißiklikler izlen-

mektedir. HastamÝzÝn EMGÕsinde de polin�ropatik

bulgular saptanmÝßtÝ. AMKÕda daha yaygÝn olarak

kullanÝlan alt ekstremite cerrahisinde zamanlama

�nemlidir. OlasÝ en az operatif prosed�rle en fazla

fonksiyonel kazan� saÛlayan ve tercihen 6 veya 7

yaßta biten iyi planlanmÝß bir tedavi programÝ d�-

zenlenmelidir. Kal�a ve diz cerrahisi i�in ideal yaß

6 aydÝr (3). 

Diz ve ayak bileÛindeki deformiteler i�in gevßetme

prosed�rleri ile osteotomiler yapÝlmaktadÝr. Ayak

deformiteleri sÝklÝkla tekrarlayan plantigrade pozis-

yona ulaßmak i�in tekrarlayan prosed�rler gerektir-

mektedir. Retrospektif kal�a tutulumlu klasik klasik

artrogripozis hastalarÝnÝ i�eren bir �alÝßmada has-

talarÝn %47Õsinin baÛÝmsÝz, %33Õ�n�n braceli am-

bulatuar, sadece %20Õsinin tekerlekli sandalyeye

baÛÝmlÝ olduÛu bildirilmißtir (13).

Erißkin d�nemde �oÛu klasik artrogripozis hasta-

sÝnda fonksiyon iyidir. Ancak bazÝ hastalar, yardÝm-

cÝ kißilere kÝsmen baÛÝmlÝ kalabilir (10). Bu baÛÝm-

lÝlÝk fiziksel deformitenin derecesinden �ok kißilik,

eÛitim ve baßa �Ýkma yetenekleri ile daha yakÝn iliß-

kilidir. 

Uygun cerrahi d�zeltmeye ek olarak, rehabilitasyon

s�recinde iyi bir aile desteÛi, uygun bir eÛitimsel

�evre ve erken yaßlarda baÛÝmsÝzlÝÛa cesaretlen-

dirme, erißkin d�nemde en y�ksek fonksiyonel d�-

zeye ulaßabilmek i�in gereklidir.
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