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�ZET
Artrogripozis Multipleks Kongenita (AMK) ekstremitelerde multiple eklem kontrakt�rleri ile karakterize
nonprogresif konjenital bir sendromdur. Etyolojisi tam olarak bilinmemekte, viral enfeksiyonlar veya oto-
zomal dominant ge�iß sorumlu tutulmaktadÝr. Bu �alÝßmanÝn amacÝ AMKÕlÝ hastalarÝ klinik, demografik
�zellikler a�ÝsÝndan deÛerlendirmek ve rehabilitasyon s�recinde eklem limitasyonlarÝ ve amb�lasyon se-
viyesinde kaydedilen gelißmeleri ortaya koymaktÝr.
�alÝßma kapsamÝna alÝnan hastalarÝn prenatal, natal, postnatal �zellikleri, gelißim evreleri kaydedilerek kli-
nik �zellikleri, eklem kontrakt�rlerinin lokalizasyonu ve derecesi , yatÝß ve �ÝkÝß ambulasyon seviyeleri ile
uygulanan tedaviler deÛerlendirildi.
7Õsi erkek 3Õ� kÝz toplam 10 hastanÝn yaß ortalamasÝ 5,72±3,43, rehabilitasyon s�resi ortalamasÝ
72,23±0,22 g�n idi. 6 (%60) hastada makad geliß tespit edildi. 4(%40) hastada doÛumsal kal�a �ÝkÝÛÝ,
3(%30) hastada genital anomali mevcuttu. Kontrakt�r�n en sÝk lokalize olduÛu eklemler diz (%90), ayak
bileÛi (%80) ve kal�a (%70) idi. Rehabilitasyon programÝ sonucunda pasif eklem hareket a�ÝklÝklarÝnda
ve ambulasyon seviyelerinde artÝß saptandÝ.
Anahtar kelimeler: Artrogripozis multipleks kongenita, rehabilitasyon

SUMMARY
REHABILITATION OUTCOMES IN ARTHROGRYPOSIS MULTIPLEX CONGENITA
Arthrogryposis Multiplex Congenita is a non progressive syndrome which is characterized by multiple
joint contractures. Its etiology has been unknown. Viral infections and autosomal dominant transitions
have been blamed for it. The aim of the study was to evaluate clinic and demographic characteristics and
to investigate the progress of joint limitations and ambulation ability during rehabilitation.
Prenatal, natal, postnatal features and progresses of the patients involved in this study have been noted.
The localication and degree of the joint contractures been identified. Their ambulation ability and treat-
ment applied have been assessed.
The average age of the patients (7 male, 3 female) was 5,72±3,43. The length of stay at the rehabilitati-
on center was 72,23±0,22 days. Breech presentation in 6 (%60) of the patients was established. 4 (%40)
of the patients had congenital hip dislocation and 3 (%30) of them had genital anomaly. The joints in
which contracture were the most frequenty localized were knee (%90), ankle (%80) and hip (%70) jo-
ints. At the end of the rehabilitation programme passive range of motion and ambulation degree incre-
ased.
Key words: Arthrogryposis multiplex congenita, rehabilitation
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olan bu sendromun patogenezi hen�z a�ÝklÝk ka-

zanmamÝßtÝr. Etyolojide mutajenik ajanlar, mitotik

anomaliler, toksik kimyasallar ve ila�lar, hipertermi,

n�romusk�ler blokaj yapan ajanlar ve mekanik im-

mobilizasyonun rol� olabileceÛi bildirilmißtir (2). Ol-

GÜRÜÞ

AMK periartik�ler, kaps�ler ve ligament�z dokular-

da kalÝnlaßma ve kÝsalma nedeniyle etkilenen kas-

larda deÛißik derecede fibrozise baÛlÝ multiple ek-

lem kontrakt�rleri ile karakterize nonprogresif bir

sendromdur (1). Ülk kez 1941 yÝlÝnda tanÝmlanmÝß
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gularÝn �oÛunda �ok veya az sayÝda spinal kord

segmentinde �n boynuz h�crelerinde selektif azal-

ma saptanmÝßtÝr. Bu azalmada viral etyoloji sorum-

lu tutulmußsa da kesin sebebi anlaßÝlamamÝßtÝr (3).

Oligohidramnios veya uterus anomalileri gibi deÛi-

ßen uterin �evre koßullarÝnda intra uterin kÝsÝtlÝlÝÛa

ve kontrakt�rlere sebep olabileceÛi bildirilmektedir

(4). Kaslardaki patolojik deÛißiklikler konjenital mi-

yodistrofiyi anÝmsatÝr. Dejenerasyon kas kÝsalÝklarÝ-

na ve dolayÝsÝyla en �nemli klinik bulgu olan eklem

kontrakt�rlerine neden olmaktadÝr. Fleksiyon ve

ekstansiyon y�n�nde simetrik olabilen kontrakt�r-

ler t�m eklemleri tutabilir (5). Kas iskelet deformite-

leri ile birlikte g�z, kalp, genital organ malformas-

yonlarÝ g�r�lebilir. Amyloplasia, distal artrogripozis

n�ropatik form, miyopatik form gibi farklÝ klinik tiple-

ri tanÝmlanmÝßtÝr (6). Erken farkedilen olgularda yo-

Ûun fizik tedavi programlarÝ ve splintleme ile belir-

gin iyileßme saÛlanabilir. Ünat�Ý olgularda cerrahi gi-

rißimler gereklidir (7,8).

Bu �alÝßmada AMK tanÝsÝ ile hastanemiz �ocuk

servisinde yatÝrÝlarak rehabilite edilen 10 AMKÕ lÝ

hastayÝ klinik, demografik �zellikler a�ÝsÝndan de-

Ûerlendirmeyi ve bu hastalarda uygulanan rehabili-

tasyon programÝnÝn eklem limitasyonlarÝ ve amb�-

lasyon seviyesi �zerine olan etkisini araßtÝrmayÝ

planladÝk

GERE� VE Y�NTEM

Hastanemiz �ocuk kliniÛinde yatÝrÝlarak rehabilite

edilen, yaß ortalamasÝ 5.72+3.43 olan 3Õ� (%30) er-

kek, 7Õsi (%70) kÝz toplam 10 hasta deÛerlendirildi.

HastalarÝn prenatal, natal, postnatal �zellikleri,

mental durum ve gelißim basamaklarÝ belirlendi.

Rehabilitasyon s�resi ve hastalÝÛa eßlik eden diÛer

konjenital anomaliler kaydedildi. YatÝß ve taburcu-

lukta tutulan eklemlerdeki hareket a�ÝklÝklarÝ ve S�-

dergard ve Ry�ppy tarafÝndan yapÝlan sÝnÝflamaya

g�re ambulasyon seviyeleri belirlendi (9) (Tablo I).

T�m hastalara yapÝlmÝß olan cerrahi girißimler sÝnÝf-

landÝrÝldÝ. Ülk cerrahi m�dahale yaßÝ belirlendi. Has-

talara rehabilitasyon programÝ s�resince eklem ha-

reket a�ÝklÝÛÝnÝ arttÝrmaya y�nelik pasif, aktif, aktif

asistif egzersizler ve parafin ile birlikte germe eg-

zersizleri uygulandÝ. AyrÝca y�r�me ve g�nl�k akti-

vitelerine y�nelik eÛitim programÝ verildi. Hastalara

yapÝlan splint ve cihaz uygulamalarÝ kaydedildi.

Verilerin istatistik analizinde t testi, Spearman ve

Pearson korelasyon testleri uygulandÝ.

BULGULAR

Rehabilitasyon s�resi ortalama: 72.23+10.22 g�n

olarak belirlendi. Üki (%20) hastada aile �yk�s�

mevcuttu. D�rt (%40) hastada akraba evliliÛi,

4(%40) hastada premat�rite hikayesi saptandÝ. Na-

tal olarak 6(%60) hastada makat geliß tespit edildi.

Makat geliß ile alt ekstremite eklem tutulumu ara-

sÝnda anlamlÝ ilißki saptandÝ (p< 0.05). D�rt hasta-

da prenatal d�nem takiplerinde hareket azlÝÛÝ mev-

cuttu. Mental gelißim t�m hastalarda normaldi. Baß

tutma dengesi gelißim s�resi ortalamasÝ 2.5 ay,

oturma dengesi 9.2 ay olarak belirlendi. HastalÝÛa

eßlik eden diÛer konjenital anomaliler Tablo IIÕde

verilmektedir. DoÛumsal kal�a �ÝkÝÛÝ (DK�) en sÝk

rastladÝÛÝmÝz anomaliydi.

HastalarÝn kontrakt�r saptanan eklemleri Tablo

IIIÕde verilmißtir. Alt ekstemitede simetrik, �st ekst-

remitede asimetrik eklem tutulumu belirgindi. Alt

ekstremitede en �ok diz, �st ekstremitede en �ok el

bilek ekleminde kontrakt�r saptandÝ.

Tablo I: Ambulasyon seviyesi sÝnÝflamasÝ:

1. Normal

2. Minimal kÝsÝtlÝlÝk

3. Nadiren yardÝm gerektirir

4. Koltuk deÛneÛi-splint veya her ikisi de gerekli

5. Tekerlekli sandalye
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Hastalara yatÝßta ve taburculukta yapÝlan deÛerlen-

dirmelere g�re taburculuk aßamasÝnda eklem hare-

ket a�ÝklÝÛÝ deÛerlerinde anlamlÝ fark saptandÝ (p<

0.05). HastalarÝn hepsine cerrahi girißim uygulan-

mÝßtÝ Ülk cerrahi girißim i�in yaß ortalamasÝ 3.4 yaß

olarak belirlendi. Cerrahi yaßÝ ile ambulasyon sevi-

yesi arasÝnda negatif korelasyon tespit edildi. Tab-

lo IVÕ te eklemlere g�re uygulanan cerrahi m�daha-

leler g�r�lmektedir.

T�m hastalar parafin germe ve diÛer egzersiz prog-

ramlarÝna alÝnmÝßlardÝ. 6(%60) hastaya splint,

4(%40) hastaya dereceli kontrakt�r germe cihazÝ

uygulandÝ.

HastalarÝn yatÝß ve taburculuk amb�lasyon seviye-

si sÝnÝflamasÝ Tablo VÕde izlenmektedir. YatÝß ve ta-

burculuk aßamasÝnda ambulasyon seviyelerinde

anlamlÝ fark saptandÝ (p<0.05) .

Taburculukta ambulasyon seviyesi ile DK� varlÝÛÝ

ve �st ekstremite tutulumu arasÝnda anlamlÝ ilißki

saptandÝ (p<0.05). DK� ile �st ekstremite tutulumu

olan hastalarda tekerlekli sandalye seviyesindeki

hastalardÝ.

TARTIÞMA

HastalÝÛÝn etyolojisi tam olarak bilinmemekte, pek

�ok fakt�r su�lanmaktadÝr. N�rojenik, miyojenik ya

da genetik olduÛu ileri s�r�lmektedir. Tek yumurta

ikizlerinde ve aynÝ ailede birka� bireyde g�r�lmesi

genetik ge�iß g�r�ß�n� desteklemektedir. Hall;

AMKÕyÝ gruplara ayÝrmÝß ve tip 1 ve tip 2 AÕnÝn ge-

netik ge�iß g�sterdiÛini bildirmißtir (10). 2 hastamÝz-

da aile �yk�s� saptandÝ. Hastalardan birinin karde-

ßinde, diÛer hastanÝn aÛabey ve kardeßinde aynÝ

Tablo III: Kontrakt�r saptanan eklemler

Eklem SayÝ %

Diz 9 90

Ayak bileÛi 8 80

Kal�a 7 70

El bileÛi 3 30

Dirsek 2 20

Omuz 2 20

Omurga 2 20

Tablo II: Kontrakt�re Eßlik Eden DiÛer Konjenital Anomaliler

Konjenital Anomali SayÝ %

DK� 4 40

Hipospadias 2 20

Kriptoorißitizm 2 10

Pektus Ekscavatus 2 10

SprengelÕs Deformitesi 2 10

KÝsa boyun 2 10

Tortikolis 2 10

Tablo V: Ambulasyon seviyesi

YatÝß Taburculuk

Tekerlekli Sandalye 8 5

Koltuk DeÛneÛi-Splint/Her Ükiside _ 2

Nadiren YardÝm Gerektirir 1 2

Min�r YardÝm 1 1

Normal _ _

Tablo IV: Uygulanan cerrahi girißimler

Eklem Cerrahi girißim SayÝ

Ayak bileÛi Aßiloplasti 8

Kaps�lektomi 7

Triple artrodez 5

Posteromedial gevßetme 6

Metatarsal osteotomi 2

Diz Hamstring 8

Distal osteotomi 6

Proksimal osteotomi 5

Kaps�lotomi 4

Kal�a Osteotomi 4

Asetobuloplasti 3

El Bilek Tendon Gevßetme 1

Kaps�lotomi 1

Tendon transferi 2
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hastalÝk mevcuttu. Bu olgularda etyolojik nedenin

genetik ge�iß olabileceÛi d�ß�ncesindeyiz. D�rt

hastada tespit ettiÛimiz prenatal hareket azlÝÛÝ �y-

k�s� bir diÛer etyolojik nedendi. Konjenital kontrak-

t�rl� hastalarÝn yaklaßÝk 1/3Õde prezentasyon ano-

malisi g�r�lebilir(11). %60 gibi olduk�a y�ksek

oranda saptadÝÛÝmÝz makad geliß �zellikle prenatal

d�nemde son trimesterdeki hareket azlÝÛÝ nedeniy-

le g�r�lebilir. 

AMKÕlÝ hastalarda mental gelißim genellikle normal-

dir. Kontrakt�rlere baÛlÝ motor gelißim basamaklarÝ

�zellikle oturma dengesi gelißimi gecikebilir (7,12).

�alÝßmamÝzda t�m hastalarÝn mental gelißimi nor-

maldi, kontrakt�rlere baÛlÝ olarak �zellikle oturma

dengesi gelißim zamanÝ gecikmißti.

AMKÕya eßlik eden multisistem anomalileri g�r�le-

bilir. BazÝ �alÝßmalarda kas-iskelet sistemi harici

anomalilerin daha y�ksek insidansta olduÛu bildiril-

mißtir (7,10). HastalarÝmÝzda DK� baßta olmak

�zere ortopedik anomaliler ve diÛer sistemlerden

�zellikle genital anomali (hipospadias, kriptoorßi-

dizm) tespit edildi.

Deformiteler genellikle simetriktir. D�rt ekstremite-

de birden tutulum g�r�lebilir. Tek alt ekstremite ve-

ya bilateral alt ekstremite tutulumu en yaygÝn g�r�-

len formdur (13,14). �st ekstremitelerde bilateral

deformite nadirdir. Kontrakt�r ekstremite distalinde

�zellikle ellerde ve ayaklarda belirgindir (8,15).

HastalarÝmÝzda simetrik alt ekstremite tutulumu da-

ha belirgindi. �st ekstremitede asimetrik tutulum

saptandÝ. Bu hastalarda yoÛun bir ßekilde yapÝlan

pasif germe egzersizleri ve seri splintleme ile has-

talarÝn fonksiyonlarÝnda belirgin artÝß saÛlanacaÛÝ

ve cerrahi m�dahalelerin kalÝcÝ deformiteli vakalar-

da yapÝlmasÝ gerektiÛi bildirilmißtir (7,8,9,16).

AMKÕda ortopedik m�dahalenin amacÝ maksimum

eklem hareket a�ÝklÝÛÝnda aÛrÝsÝz stabil bir eklem

saÛlamak ve eklemin fonksiyonel pozisyonunu de-

vam ettirmektir. Yumußak doku girißimleri erken

yaßlarda, kemik m�dahaleleri daha ileri yaßlarda

yapÝlmalÝdÝr (1,17). Cerrahi m�dahale �ncesi ve

sonrasÝ pasif germe egzersizlerinin nasÝl yapÝlmasÝ

gerektiÛi terapist denetiminde aileye �Ûretilmelidir.

Ekstremitenin bir b�t�n olarak deÛil, eklemlerin tek

tek gerilmesi gerektiÛi vurgulanmalÝdÝr. Germe eg-

zersizleri sonrasÝnda termoplastik splintleme uygu-

lanmalÝdÝr. Amb�lasyon potansiyeline maksimum

yarar saÛlamasÝ i�in multiple cerrahi m�dahale ge-

rekebilir (18). HastalarÝmÝzda cerrahi yaß ortalama-

sÝ 3.4 olarak belirlendi. Ayak bileÛi en fazla cerrahi

girißim yapÝlan eklemdi. Ayak bileÛini diz ve kal�a

izledi. �st ekstremitede el bilek en sÝk cerrahi giri-

ßim uygulanan eklemdi. Hastalar cerrahi sonrasÝ

m�dahalenin baßarÝsÝ ve n�ks�n �nlenmesi a�ÝsÝn-

dan rehabilitasyon programÝna alÝnmÝßlardÝ. Cerra-

hi yaßÝ ve amb�lasyon seviyesi arasÝndaki negatif

korelasyon AMKÕlÝ hastalarda cerrahi m�dahale za-

manlamasÝnÝn �nemini g�stermektedir.

Bu hastalarda koltuk deÛneÛi kullanabilmek i�in �st

ekstremite ve kuadriseps kas g�c�n�n amb�las-

yonda �nemli bir fakt�r olduÛu vurgulanmÝßtÝr

(8,13,15). Biz de �alÝßmamÝzda amb�lasyon sevi-

yesi ile DK� varlÝÛÝ ve �st ekstremite kontrakt�r

varlÝÛÝ arasÝnda anlamlÝ ilißki saptadÝk. DK� ve �st

ekstremite tutulumu olan hastalar tekerlekli sandal-

ye seviyesindeki hastalardÝ.

AMKÕda doÛum �ncesi ultrasonografik incelemeler

erken tanÝ i�in �nemlidir. Deformitelerine raÛmen,

bu hastalarÝn �oÛunun yoÛun FTR programlarÝ ve

gerekli olan vakalarda uygulanacak rekonstr�ksi-

yon girißimleri ile topluma kazandÝrÝlabilecekleri

unutulmamalÝdÝr.
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