Romatizma, Cilt: 19, Sayi: 2, 2004 131

MULTiPL KONJENITAL KONTRAKTURLER (ARTROGRIPOZiS MULTIPLEKS

KONJENITA)

Canan Cinar’, Melek Sezgin' , Ece Aydog', Aytul Cakci'

GIRIS

OZET

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK) dogumda bulunan multipl eklem kontraktiirlerini tanimlamak igin kul-
lanilan bir terimdir. Santral sinir sistemi tutulumu olsun olmasin dider konjenital anomalilerle birlikte bir sendro-
mun pargasi ya da izole olarak gériilebilmektedir. Artrogripozisin kesin patogenezi bilinmemektedir. Konjenital
artrogripozisin en sik nedeni fetal hareketlerin yoklugudur. Bu ¢ok sayida bozukluga bagli olabilir. Bunlar;
beyni, spinal kordu ya da periferik sinirleri etkileyen néropatik anormallikler, kas anormallikleri, konnektif doku
hastaliklari ya da uterus hacmini kisitlayan durumlar ve anormal intrauterin gevre olabilir. Aileye gergekgi bir
genetik danigmanlik vermek ve prognozu belirlemek igin neden belilenmeye calisiimalidir. Tedavi fizyoterapi,
splintleme, seri algilama ve ortopedik cerrahi olmalidir. Fizik tedavi neonatal dénemde erken baslatiimalidir
ve yasam boyu siirmelidir. Bu makalenin amaci AMK sendromuna ézellikle klinik ézellikler, etiyoloji, sinifla-
ma, tani, tedavi yaklasimi ve prognoz agisindan genel bir bakis saglamaktir.

Anahtar Kelimeler: Artrogripozis multipleks konjenita, amyoplazi, distal artrogripozis

SUMMARY

MULTIPLE CONGENITAL CONTRACTURES (ARTHROGRYPOSIS MULTIPLEX CONGENITA)
Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) is a term that is used to describe the presence of multiple joint con-
tractures that are present at birth. It can be seen in isolation or in association with other congenital abnormal-
ities as part of a syndrome with or without central nervous system involvement. The exact pathogenesis of
arthrogryposis is unknown. The common factor causing congenital arthrogryposis is lack of fetal movements.
It may be due to a large number of disorders. They may be neuropatic, affecting the brain, the spinal cord, or
the peripheral nerves; they may be abnormalities of the muscles; they may be diseases of the connective tis-
sues; or they may be conditions which limit the space within the uterus; they may result from abnormal
intrauterin environment. Trying to define a cause is important to give reliable genetic advice to the parents
and also to establish a prognosis. Treatment must be by physiotherapy, splinting, serial casting and by ortho-
pedic surgery. Physical therapy is a lifelong process and should be initiated early in the neonatal period. The
purpose of this article is to provide an overview of the AMC syndrome, specifically, clinical features, etiology,
classification, diagnosis, therapeutic intervention and prognosis.

Key Words: Arthrogryposis multiplex congenita, amyoplasia, distal arthrogryposis

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK), uterus
icinde fetal hareketlerin azalmasina bagl mey-
dana gelen multipl konjenital kontrakturleri
(MKK) tanimlamak igin kullanilan bir terimdir. Bir
bagka deyisle en az 2 farkl viicut bélgesinde 2
ya da daha fazla eklemde konjenital hareket
kisithihdr mevcut ise MKK olarak tanimlanmak-
tadir (1,2,3). Bu kontrakturler genellikle progre-
sif degildir ve erken fizyoterapi ve uygun ortope-
dik yaklagimla zaman iginde dramatik olarak

dlzelme gosterirler (2).

1841'de Otto tarafindan AMK benzeri bir tablo
tanimlanmis ancak AMK terimi ilk kez Stern
tarafindan  1923'de  kullanilmigtir ~ (3,4).
Prevalans Ulkelere gore farkhlik gdstermekle
birlikte yaklasik 3000 canli dogumda 1 olarak
bildirilmistir (2).

AMK cok sayida spesifik durum ve sendrom ile
iligkili bir bulgudur. Santral sinir sistemi (SSS)
tutulumu olsun olmasin diger konjenital anoma-
lilerle birlikte bir sendromun pargasi ya da izole
olarak gorulebilmektedir. Patogenez kesin ola-
rak bilinmemektedir ancak c¢esitli nedenlerle

1 SSK Ankara Egitim Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Kilinigi.
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fetal hareketlerin azalmasi sonucunda eklem
kontraktirlerinin  gelistigi disUnilmektedir
(1,2,5).

PATOGENEZ VE ETiYOLOJI

AMK'nin ana nedeni fetal ya da maternal anor-
malliklerin sonucu olarak fetal hareketlerin azal-
masidir (2). intrauterin fetal hareketleri azaltan
herhangi bir bozukluk kontraktirlere neden ola-
bilmektedir (6). Fetal gelisim sirasinda fetal
hareketlerin azalmasi ne kadar erken dénemde
olursa ve ne kadar uzun slrerse dogumdaki
kontrakturlerin o kadar ciddi olmasi beklenir
(2,6). Erken embriyogenez déneminde eklem-
lerin gelisimi hemen her zaman normaldir. Fetal
hareketlerin olmamasina bagl olarak eklem
cevresinde ekstra konnektif doku gelisir ve bu
eklem hareketini kisitlar ve kontrakturler
kotilesir (2). Azalmis fetal hareketlerin major 6
nedeni vardir;

1-Noropatik anormallikler

Azalmis fetal hareketin en sik nedeni santral ya
da periferik sinir sisteminin yapisal ya da fonk-
siyonel anormallikleridir. Problem beyinde,
spinal kordda, periferik sinirlerde ya da sinir kas
kavsaginda olabilir. Sinir dokusunun maturasy-
onunda ve miyelinasyonunda yetersizlik vardir.
Artrogripozise neden olan ndropatik bozukluklar
icinde noral tip defektleri, spinal muskuller
atrofi, serebro-okulo-fasiyal sendrom ve
Marden-Walker sendromu sayilabilir (2,3).

2-Kas anormallikleri

Kaslarin yapisal ya da fonksiyonel anormallikle-
ri nispeten daha nadirdir. AMK ile iligkili hasta-
liklar arasinda konjenital muskdiler distrofi, kon-
jenital miyopatiler, intrauterin miyozit ve gebelik
sirasindaki maternal ates sayilabilir (2,3).

3-Konnektif doku anormallikleri

Tendonlar, kemikler ya da eklemler fetal hare-
ketleri kisitlayacak sekilde gelisebilir ve bu da
MKK'lerle sonuglanabilir. Bazen de tendonlar
normal olarak gelisir ancak kemikteki uygun ye-
re yapismaz ve bu da intrauterin eklem hare-
ketlerinin olmamasina ve dolayisiyla MKK'lere

neden olur (2,3).
4-Uterus boslugunu daraltan durumlar

Cogul gebeliklerde kontraktiir gelisme riski da-
ha ylUksektir ¢linki fetuslarin hareket edecegi
alan daralir. Uterin yapisal anomaliler, oligo-
hidramniyoz ve miyomlar uterus hacmini daral-
tarak MKK'lere neden olabilirler. (2,3)

5-intrauterin vaskiiler yetersizlik

Gelismekte olan néronlara kan akimi kesildi-
ginde kolayca hasarlanirlar ve bdylece kas
fonksiyonlari da sekonder olarak bozulur.
Fonksiyonel néron ve kas dokusunun kaybi fetal
akinezi ve dolayisiyla eklem kontraktirleri ile
sonuglanir. Gebelik sirasindaki ciddi kanama
sonrasinda ya da basarisiz gebeligi sonlandir-
ma girisimi sonrasinda MKK'li ¢ok sayida olgu
bildirilmistir (2,3).

6-Maternal hastaliklar

Cok sayida farkli maternal hastalik MKK ile bir-
likte gorilebilir. Uterusun yapisal anormallikleri,
blyudk miyomlar uterus hacmini daraltarak artro-
gripozis ile sonuglanabilir. Multipl skleroz, dia-
betes mellitus, miyastenia gravis, 1. trimesterda
yuksek atese bagli maternal hipertermi, uzun
suren sicak duslar, miyotonik distrofi ve mater-
nal enfeksiyon iligkili hastaliklar iginde sayila-
bilir. Gebelik sirasinda kurar, robaksin, alkol,
fenitoin, bagimlilik yapici gesitli ilaglarin kul-
lanimi ve abdominal travma da etiyolojide
suclanmigtir (2,3).

AMK ve GENETIK

AMK c¢ok sayida spesifik durumda gorilen bir
bulgudur ve birgok genetik sendromun bir kom-
ponentidir. Cok sayida gen tanimlanmistir ve
haritalanmistir. AMK'li olguda spesifik tani koy-
mak oldukc¢a dnemlidir. Bu, dogru genetik danis-
manlik verebilmek icin kalitim seklini ve tekrar-
lama riskini tahmin etmede ve prognoz
tayininde yardim eder. AMK'li olgularin yaklasik
yarisinda spesifik tani konabilmektedir. AMK
otozomal dominant, otozomal resesif, X'e bagl
resesif ve mitokondriyal olarak kalitilabilir ya da
sporadik olabilir. Tek gen defektleri ya da kromo-
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zomal anomaliler artrogripozise neden olabilir.
Kromozomal anomaliler mental retardasyonun
eslik ettigi MKK'lerin 6nemli ne-denidir. Spesifik
taninin  konamadigi, bilinen bir nedenin
olmadigi izole olgularda tekrarlama riski genel-
likle cok dusuktir ve yaklasik % 5-8 olarak
bildirilmigtir (2).

AMK'nin familyal formlarinda 16., 20., 24. ve 32.
haftalarda ultrasonografi (USG) ile yapilan seri
degerlendirmelerle fetal hareketler ve karakte-
ristik fetal pozisyonlar degerlendirilerek konjeni-
tal kontraktirler taninabilir (2,3). Ancak bu
durum anne igin tehlikeli olmadigindan ve fetus
icin letal olmadigindan ve tedavi edilebildigin-
den gebeligi sonlandirmak distiniimez (7).

SINIFLAMA

MKK'lerin bulunabildigi 150'den fazla durum
tanimlanmistir (3,6). Bu liste andploidi sendrom-
lari, iskelet displazileri, multipl konjenital anom-
ali sendromlari ve néromuskiler bozukluklari
icerir. Bu bozukluklardaki MKK'lerin nedenleri ve
patogenezi heterojendir (8). Her olguda kontrak-
turlerin nedenini belirlemek 6nemlidir. Spesifik
tani konabilirse durumun genetik olup olmadigi
belirlenebilir, uygun tedavi ve dogru prognoz

Tablo I. MKK’iin eslik ettigi bozukluklarin ayirici tanisi

tahmini yapila-bilir (6). Hall, herseyi tam olarak
kapsamamakla birlikte ayirici tanida oldukga
yararli olabilecek bir siniflama tanimlamistir
(tablo 1) (2,3,6). Buna goére AMK 3 grupta ince-
lenebilir:

Grup 1: Yalnizca ekstremite tutulumu olan bo-
zukluklar

Grup 2: Diger bazi vicut bélgelerinin tutulu-
muyla birlikte ekstremite tutulumu olan bozuk-
luklar

Grup 3: SSS tutulumuyla birlikte ekstremite tu-
tulumu olan bozukluklar

Hall, yalniz ekstremite tulumu olan ¢ocuklarin
fizik tedaviye iyi yanit verdigini ve prognozunun
iyi oldugunu, spesifik tanitya bagli olmakla birlik-
te baska bdlge tutulumunun oldugu g¢ocuklarin
prognozunun iyi olabilecegini ancak SSS tutu-
lumu olan gocuklarin ise prognozunun kétu ol-
dugunu ve % 50'sinin ilk 1 yil icinde Aldigunu
bildirmistir (6).

Grup 1 bozukluklar

Amyoplazi (AP)

Eskiden klasik artrogripozis olarak da isimlendi-
rilen AP klinik uygulamada en sik gorilen artro-
gripozis tipidir ve olgularin yaklasik 1/3'UnU

Grup 1

Grup 2

Grup 3

Dermal katlantilarin yoklugu

Distal interfalangeal katlantilarin yoklugu
Amyoplazi

Antekibital Webbing

Kamptodaktili

Koalisyonlar

Distal artrogripozis tip |
Kontraktural araknodakdili

Guadalajara kamptodaktili
Humeroradyal sinostoz

On kolun familyal supinasyon-pronasyon
bozuklugu

Liedenberg sendromu
Nievergelt-peariman poland anomalisi

Antley Bixer sendromu
Kamptomelik displazi
Punktat kondrodisplazi
Diastrofik displazi

Distal artrogripozis tip Ilb

Distal artrogripozis tip lle

Freeman-Sheldon sendromu
Gordon sendromu

El kaslarinda giigstizliik ve
sensorindral sagirlik

Holt-Oram sendromu
Kuskowin sendromu
Larsen displazisi

Leprechaunism

Multipl iskelet anomalileriyle
birlikte megalokornea

Adduksiyonda bas parmaklar
Bowen-Conradi sendromu

C sendromu
Serebrookulofacioskeletal sendrom

Bulanik kornea, diafragmatik defektler, distal
ekstremite deformiteleri

Kraniofasiyal-beyin anomalileri,intrauterin
gelisme geriligi

Kriptorsidizm, gogis deformitesi, kontraktiirler
Fasiyokardiyomelik sendrom

Fetal alkol sendromu

FG sendromu
Letal multipl pterjiyum
Maternal multiple skleroz

Maternal otoantikorlar
Marden-Walker sendromu
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Tablo I. devami
Grup 1 Grup 2 Grup 3
Radyoulnar sinostoz Metafizyal displazi Meckel sendromu
Simfalangizm Metatrofik displazi Meningomiyelosel

Simfalangizm-brakidaktili
Tel-Hasomer kamptodaktili
Trismus psddokamptodaktili

Mdbius sendromu
Moore-Federman sendromu
Multipl pterjiyum sendromlari
Multipl sinostoz sendromlari
Miyopati

Nail-patella sendromu
Nérofibromatozis

Okillodentodijital sendrom
Oftalmomandibulomelik displazi
Orokraniyodijital sendrom
Osteogenezis imperfekta Il
Otopalatodijital sendrom
Pfeiffer sendromu

Popliteal pterjiyum sendromlari
Robert sendromu

Puertic sendromu

Sakral agenezi
Schwart-Jampel sendromu
SED konjenita

Sturge-Weber sendromu
Tuberoz skleroz

VATER sendromu

Weaver sendromu

Winchester sendromu

Mieten sendromu
Miller-Diecker sendromu
Miyotonik distrofi
Miyastenia gravis

Neu Laxova sendromu
Pena-Shokier sendromu
Fasiyal vyarklarla birlikte
pterjiyum

Psddotrizomi 18

Restriktif dermopati
konjenital miyotonik distrofi
Spinal muskdiler atrofi
Toriello-Bauseman sendromu
X'e bagli letal artrogripozis
Zellweger sendromu
Kromozomal anomaliler
46XXY/48XXXY
4OXXXXX/A9IXXXXY

4p trizomi

trizomi 8

trizomi 8 mozaizmi

trizomi 9

trizomi 9q

trizomi 10q

trizomi 13

parsiyel trizomi 14

trizomi 15

trizomi 18

trizomi 21

Turner sendromu

popliteal

olusturur. AP'li cogu olguda dért ekstremite si-
metrik olarak tutulmustur ve gévde korunmus-
tur. Dogumda omuzlarin internal rotasyonda ve
adduksiyonda, dirseklerin ekstansiyonda, &n
kolun pronasyonda, bileklerin ve parmaklarin
fleksiyonda oldugu, "bahsis bekleyen garson e-
li" olarak da tanimlanan tipik pozisyon karakte-
ristiktir. Kaslar genellikle hipoplastiktir ve fibréz
dokuyla yer degistirmistir. Eklem fleksiyon ¢izgi-
leri yoktur. Alt ekstremiteler tutuldugunda ayak-
larda ciddi talipes ekinovarus deformitesi, dizler
ve kalgalarda degisen derecelerde kontrakttrler
vardir. Bu olgularda minor bulgu olarak mid-
fasiyal hemanjiyom, genital hipoplazi ve par-

maklarda hipoplazi olabilir. Zeka normaldir (2,7).
AP sporadiktir ve kardes ya da c¢ocuklarda
tekrar ettigi hi¢ bildirilmemistir. Dogumda ciddi
muskuloskeletal tutulumlari olmasina ve gocuk-
luk déneminde cesitli ortopedik ve rehabilitatif
prosediur gerektirmelerine ragmen AP'li olgu-
larin fonksiyonel sonuglari mikemmeldir. Bu
grup fizyoterapiye iyi yanit verir (2).

Distal artrogripozis

ilk kez Hall ve ark. tarafindan tanimlanan distal
artrogripozis (DA) klinik uygulamada 2. siklikta
gOrulen artrogripozis tipidir ve primer olarak dis-
tal eklemleri tutan konjenital kontrakturlerle
karakterizedir. DA 2 tipe ayrilir; distal artro-
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gripozis tip | (DAI) ve distal artrogripozis tip I
(DAII) (9). DAI dogumda ustlste binen parmak-
lar (overlapping fingers), kamptodaktili, parmak-
larda ulnar deviasyon, fleksiyon c¢izgilerinin
olmamasi ya da hipoplastik olmasi ve pozis-
yonel ayak deformiteleri ile karakterizedir ve
eslik eden ayirici baska bir fiziksel anormallik
yoktur (8,10). Norolojik muayene ve zeka
normaldir. Proksimal eklemlerde hareket kisitli-
lig1, konjenital kalga dislokasyonu, ince baldirlar
ve agiz acikliginda hafif kisitlilik olabilir.
Etiyolojide nérojenik ya da miyojenik bir bozuk-
luk yoktur (7). DAI fizik tedaviye iyi yanit verir.
Kalitim sekli otozomal dominanttir. Tip II'nin 5
tane alt tipi tanimlanmis. DAIl'de distal kontrak-
turlere cesitli bulgular (lla; yarikk damak, kisa
boy, lIb; pitoz, oftalmopleji, kaslarda sertlik, lic;
yarik dudak, yarik damak, Ild; skolyoz, lle; tris-
mus) eslik eder (2). 1982'den bu yana distal
eklem kontrakturli olgularda eslik eden sayisiz
anomali tanimlanmigtir. DAI'li ailelerde Hall ve
ark.'nin siniflamasinin  kapsamadigi distal
eklem kontraktlrll bozukluklar tanimlanmis. Bir
bozuklugun DA'in bir formu olup olmadigini
tanimlayacak kesin kriterlerin ve DA'in standart
bir tanimlamasinin mevcut olmamasi ayirici
tanida karigiklik yaratmaktadir. Bu nedenle

Tablo Il. Distal Artrogripozis
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Bamshad ve ark.'nin yeni tanimlama ve DA'i
distal ekstremite kontrakturd olan diger durum-
lardan daha efektif ayirt edecek tani kriterleri
kullanarak Hall ve ark.nin orijinal siniflamasini
genigleterek revize etmigler. Buna gore DA, iki
ya da daha fazla farkh distal viicut boélgesinin
konjenital kontrakturleriyle karakterize, ekstre-
mite fonksiyonunu etkileyebilecek primer bir
norolojik ve/veya kas hastaliginin olmadigi,
kalitimsal, primer ekstremite malformasyon bo-
zuklugu olarak tanimlanmig. Ust ekstremite igin
major tani kriterleri: ulnar deviasyon, kampto-
daktili, hipoplastik ve/veya olmayan fleksiyon
cizgileri ve/veya dogumda Ustlste binen par-
maklar. Alt ekstremite icin majér tani kriterleri:
talipes ekinovarus, kalkaneovalgus deformitesi,
vertikal talus ve/veya metatarsus varus. Minér
tani kriterleri: proksimal eklemlerde kisithlik,
konjenital kalga dislokasyonu, ince baldirlar ve
agiz agikh@inda hafif kisithihk. (8,11). Ailede DAI
Oykusu varsa bir major ya da iki minor tani kri-
teri varsa bu olgu etkilenmis kabul edilebilir. Aile
OykuslU yoksa, iki major tani kriterinin olmasi
gerekir (11). Revize edilmis siniflamada sadece
distal eklem kontraktlrleri varsa ayni sekilde
DAI olarak siniflandirilmig ve birbirinden klinik
olarak ayirt edilemeyen ancak kromozom anal-

Sendrom Eski siniflama Yeni siniflama
Distal artrogripozis tip 1 DAI DA1
Distal artrogripozis tip 2

(Freeman-Sheldon sendromu) Yok DA2
Distal artrogripozis tip 3

(Gordon sendromu) DAIIA DA3
Distal artrogripozis tip 4

(skolyoz) DAIIB DA4
Distal artrogripozis tip 5

(Oftalmopleji, pitozis) DAIID DA5
Distal artrogripozis tip 6

(Sensorindral isitme kaybi) Yok DA6
Distal artrogripozis tip 7

(Trismus psddokamptodaktili) Yok DA7
Distal artrogripozis tip 8

(Otozomal dominant pterjiyum sendromu) Yok DA8
Distal artrogripozis tip 9

(Konjenital kontraktiral araknodaktili) Yok DA9
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iziyle ayirt edilebilen 2 gruba ayriimig. Eglik
eden baska anomalilere gbre tip 2'den tip 9'a
kadar siniflandirilmis (8) (Tablo II).

DAl'de en sik etkilenen eklemler eller (%98) ve
ayaklardir (%88). Etkilenen ¢ocuk egzersizlere
baslayinca eller oldukga fonksiyonel hale gele-
bilir. Etkilenmis erigkinlerde rezidiiel kampto-
daktili ve/veya metakarpal falangeal eklemlerde
parmaklarin ulnar deviasyonu bulunabildigini ve
bu olgularin %20'sinin parmaklarinin dizgiin ve
tam fonksiyonel olabilecegi bildiriimis. Hatta dis-
tal interfalangeal cizgilerin bu-lunmayisi Ust
ekstremitedeki, Ust Uste binen ayak parmaklar
ayaklardaki tek rezidiel bulgu olabilir. Hastanin
bu gruplardan hangisine girdiginin belirlenmesi,
prognoz ve rekurrens riski hakkinda hastaya
daha dogru danismanlik verebilme imkani
saglar (11). DAl den sorumlu patojenik mekaniz-
ma tam olarak anlasiimamakla birlikte bazi
hastalarda tendonlarin olmadidi ya da yanlis
yerlestigi, hipoplastik oldugu gosterilmistir (10).

TANI

AMK varliginda néromuskuler sistem bozuklu-
gu olup olmadigini belirlemek i¢in ¢ok dikkatli bir
degerlendirme yapilmalidir. Aile, prenatal, gebe-
lik ve dogum o&ykusunU igeren tam bir dyku
almak dogru tani koymaya yardimci olur. Boyle
bir infantin fizik muayenesinde detayli bir
norolojik degerlendirme yapilmali karakteristik
pozisyon, eklem deformiteleri ve eslik eden di-
ger anomaliler arastiriimalidir. Spinal disrafizm,
konjenital kalga dislokasyonunu ekarte etmek
icin radyografiler; diger anomalileri degerlen-
dirmek icin abdominal USG; spinal kord ve
beyni degerlendirmek icin magnetik rezonans
géruntileme ya da bilgisayarli tomografi; elek-
troensefalografi; kas biyopsisi; elektronéromiyo-
grafi; kromozom analizleri yapilabilir. AMK'nin
nérojenik formunu tanimak ¢ok énemlidir ¢linku
bu form klinik olarak ¢ok ciddi seyreder (3).

TEDAVi ve iZLEM

Bu hastalarin deformitelerinin dogumda mak-
simum oldugu, multidisipliner yaklasimla iyi-

lesme saglanabildigi, tedavinin erken baglatil-
masl ve uzun surmesi gerektigi aileye anlatil-
malidir (3). Tedavinin iki ana hedefi vardir: ba-
gimsiz ambulasyon ve gunlik yasam aktivitele-
ri igin Ust ekstremitenin bagimsiz fonksiyonu. Bu
hedefleri gergeklestirmek icin; ayak tabani yere
dlz basar durumda ayakta durmak ve yurimek
icin alt ekstremite dizilimini dizeltmek, mevcut
eklem hareketini korumak, vyeri geldiginde
uygun tendon-kas transferleri ile aktif hareketi
artirmak ve fonksiyonellik i¢in tutuk eklemleri
yeniden pozisyonlamak gereklidir. Tercihan 6-7
yasinda tamamlanan iyi planlanmis bir tedavi
programi; mumkin olan en az cerrahi girisimle,
en fazla fonksiyonel iyilesmeyi saglayacak se-
kilde olmalidir. Ayrica kisiden Kkisiye tutulum
farklihk gosterdiginden tedavi hastaya 0Ozel
planlanmalidir (12). AMK tedavisi splintli ya da
splintsiz pasif germe, seri algilama ve cerrahi
girisimleri icerir. AMK'nin bir ¢ok tipinde etkile-
nen eklemlerin hareket acgikligini artirmak ve
kas giiciini iyilestirmede fizik tedavinin oldukga
yararl oldugu gosterilmigtir. Fizik tedavi erken
neonatal dénemde baglatiimalidir ve yasam
boyu devam etmelidir. Hareket agikhgini artir-
mak ve germe egzersizlerini etkili kilmak igin
splintler kullanilabilir. Gerektiginde seri algilama
yapilabilir. Eklem rijiditesi fibréz ankiloza bagl
oldugundan splintleme ve algilama 6zellikle
yararlidir. MUmkdn olan en fazla eklem mobilite-
si kazanilmalidir. Diger bir tedavi segenegi olan
cerrahi, diger tedavi formlarindan maksimum
basari elde edildiginde tamamlayici olarak
dusundlimelidir (3). Cerrahi prosedir olarak
yumusak doku gevsetmeleri, kas-tendon trans-
ferleri, ciddi olgularda osteotomiler, kemik
rezeksiyonu ya da artrodez yapilabilir (12,13).
Tdm bu yaklasimlarla fonksiyonel kapasitede
sasirtici oranda iyilesme saglanabilir (3).

PROGNOZ

Bu hastalarin deformitelerinin dogumda mak-
simum oldugu ve multidisipliner yaklasimla iyi-
lesme sadlanabilecedi bildiriimigtir. Altta yatan
nedenin kendisi progresif olmadikca AMK pro-
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gresif degildir. Uzun donemde prognoz tutu-
lumun yayginhgina baglidir. SSS disfonksiyonu
olmayan infantlarin prognozu oldukga iyidir.
Gogu AMK'l hasta erigkin yagsamda iyi fonksi-
yon gosterir ancak bir kisim hasta diger insan-
lara kismen bagiml kalir (3). Bu hastalarin gin-
ik yasam aktivitelerindeki bagdimhliklarinin
deformitenin derecesinden ziyade kisilik ve egi-
timle yakin iligkili oldugu goésterilmistir (5).
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