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MULTiPL KONJENÝTAL KONTRAKTÜRLER (ARTROGRÝPOZÝS MULTÝPLEKS
KONJENÝTA)

Canan Çýnar1, Melek Sezgin1 , Ece Aydoð1, Aytül Çakcý1

ÖZET
Artrogripozis multipleks konjenita (AMK) doðumda bulunan multipl eklem kontraktürlerini tanýmlamak için kul-
lanýlan bir terimdir. Santral sinir sistemi tutulumu olsun olmasýn diðer konjenital anomalilerle birlikte bir sendro-
mun parçasý ya da izole olarak görülebilmektedir. Artrogripozisin kesin patogenezi bilinmemektedir. Konjenital
artrogripozisin en sýk nedeni fetal hareketlerin yokluðudur. Bu çok sayýda bozukluða baðlý olabilir. Bunlar;
beyni, spinal kordu ya da periferik sinirleri etkileyen nöropatik anormallikler, kas anormallikleri, konnektif doku
hastalýklarý ya da uterus hacmini kýsýtlayan durumlar ve anormal intrauterin çevre olabilir. Aileye gerçekçi bir
genetik danýþmanlýk vermek ve prognozu belirlemek için neden belirlenmeye çalýþýlmalýdýr. Tedavi fizyoterapi,
splintleme, seri alçýlama ve ortopedik cerrahi olmalýdýr. Fizik tedavi neonatal dönemde erken baþlatýlmalýdýr
ve yaþam boyu sürmelidir. Bu makalenin amacý AMK sendromuna özellikle klinik özellikler, etiyoloji, sýnýfla-
ma, taný, tedavi yaklaþýmý ve prognoz açýsýndan genel bir bakýþ saðlamaktýr.
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

1 SSK Ankara Eðitim Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Kliniði.

1841'de Otto tarafýndan AMK benzeri bir tablo
tanýmlanmýþ ancak AMK terimi ilk kez Stern
tarafýndan 1923'de kullanýlmýþtýr (3,4).
Prevalans ülkelere göre farklýlýk göstermekle
birlikte yaklaþýk 3000 canlý doðumda 1 olarak
bildirilmiþtir (2).

AMK çok sayýda spesifik durum ve sendrom ile
iliþkili bir bulgudur. Santral sinir sistemi (SSS)
tutulumu olsun olmasýn diðer konjenital anoma-
lilerle birlikte bir sendromun parçasý ya da izole
olarak görülebilmektedir. Patogenez kesin ola-
rak bilinmemektedir ancak çeþitli nedenlerle

GÝRÝÞ

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK), uterus
içinde fetal hareketlerin azalmasýna baðlý mey-
dana gelen multipl konjenital kontraktürleri
(MKK) tanýmlamak için kullanýlan bir terimdir. Bir
baþka deyiþle en az 2 farklý vücut bölgesinde 2
ya da daha fazla eklemde konjenital hareket
kýsýtlýlýðý mevcut ise MKK olarak tanýmlanmak-
tadýr (1,2,3). Bu kontraktürler genellikle progre-
sif deðildir ve erken fizyoterapi ve uygun ortope-
dik yaklaþýmla zaman içinde dramatik olarak
düzelme gösterirler (2). 
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fetal hareketlerin azalmasý sonucunda eklem
kontraktürlerinin geliþtiði düþünülmektedir
(1,2,5). 

PATOGENEZ VE ETÝYOLOJÝ
AMK'nýn ana nedeni fetal ya da maternal anor-
malliklerin sonucu olarak fetal hareketlerin azal-
masýdýr (2). Ýntrauterin fetal hareketleri azaltan
herhangi bir bozukluk kontraktürlere neden ola-
bilmektedir (6). Fetal geliþim sýrasýnda fetal
hareketlerin azalmasý ne kadar erken dönemde
olursa ve ne kadar uzun sürerse doðumdaki
kontraktürlerin o kadar ciddi olmasý beklenir
(2,6). Erken embriyogenez döneminde eklem-
lerin geliþimi hemen her zaman normaldir. Fetal
hareketlerin olmamasýna baðlý olarak eklem
çevresinde ekstra konnektif doku geliþir ve bu
eklem hareketini kýsýtlar ve kontraktürler
kötüleþir (2). Azalmýþ fetal hareketlerin major 6
nedeni vardýr; 
1-Nöropatik anormallikler 
Azalmýþ fetal hareketin en sýk nedeni santral ya
da periferik sinir sisteminin yapýsal ya da fonk-
siyonel anormallikleridir. Problem beyinde,
spinal kordda, periferik sinirlerde ya da sinir kas
kavþaðýnda olabilir. Sinir dokusunun maturasy-
onunda ve miyelinasyonunda yetersizlik vardýr.
Artrogripozise neden olan nöropatik bozukluklar
içinde nöral tüp defektleri, spinal musküler
atrofi, serebro-okulo-fasiyal sendrom ve
Marden-Walker sendromu sayýlabilir (2,3).
2-Kas anormallikleri
Kaslarýn yapýsal ya da fonksiyonel anormallikle-
ri nispeten daha nadirdir. AMK ile iliþkili hasta-
lýklar arasýnda konjenital musküler distrofi, kon-
jenital miyopatiler, intrauterin miyozit ve gebelik
sýrasýndaki maternal ateþ sayýlabilir (2,3).
3-Konnektif doku anormallikleri
Tendonlar, kemikler ya da eklemler fetal hare-
ketleri kýsýtlayacak þekilde geliþebilir ve bu da
MKK'lerle sonuçlanabilir. Bazen de tendonlar
normal olarak geliþir ancak kemikteki uygun ye-
re yapýþmaz ve bu da intrauterin eklem hare-
ketlerinin olmamasýna ve dolayýsýyla MKK'lere

neden olur (2,3).

4-Uterus boþluðunu daraltan durumlar
Çoðul gebeliklerde kontraktür geliþme riski da-
ha yüksektir çünkü fetuslarýn hareket edeceði
alan daralýr. Uterin yapýsal anomaliler, oligo-
hidramniyoz ve miyomlar uterus hacmini daral-
tarak MKK'lere neden olabilirler. (2,3)

5-Ýntrauterin vasküler yetersizlik
Geliþmekte olan nöronlara kan akýmý kesildi-
ðinde kolayca hasarlanýrlar ve böylece kas
fonksiyonlarý da sekonder olarak bozulur.
Fonksiyonel nöron ve kas dokusunun kaybý fetal
akinezi ve dolayýsýyla eklem kontraktürleri ile
sonuçlanýr. Gebelik sýrasýndaki ciddi kanama
sonrasýnda ya da baþarýsýz gebeliði sonlandýr-
ma giriþimi sonrasýnda MKK'lü çok sayýda olgu
bildirilmiþtir (2,3). 

6-Maternal hastalýklar
Çok sayýda farklý maternal hastalýk MKK ile bir-
likte görülebilir. Uterusun yapýsal anormallikleri,
büyük miyomlar uterus hacmini daraltarak artro-
gripozis ile sonuçlanabilir. Multipl skleroz, dia-
betes mellitus, miyastenia gravis, 1. trimesterda
yüksek ateþe baðlý maternal hipertermi, uzun
süren sýcak duþlar, miyotonik distrofi ve mater-
nal enfeksiyon iliþkili hastalýklar içinde sayýla-
bilir. Gebelik sýrasýnda kürar, robaksin, alkol,
fenitoin, baðýmlýlýk yapýcý çeþitli ilaçlarýn kul-
lanýmý ve abdominal travma da etiyolojide
suçlanmýþtýr (2,3). 

AMK ve GENETÝK
AMK çok sayýda spesifik durumda görülen bir
bulgudur ve birçok genetik sendromun bir kom-
ponentidir. Çok sayýda gen tanýmlanmýþtýr ve
haritalanmýþtýr. AMK'lý olguda spesifik taný koy-
mak oldukça önemlidir. Bu, doðru genetik danýþ-
manlýk verebilmek için kalýtým þeklini ve tekrar-
lama riskini tahmin etmede ve prognoz
tayininde yardým eder. AMK'lý olgularýn yaklaþýk
yarýsýnda spesifik taný konabilmektedir. AMK
otozomal dominant, otozomal resesif, X'e baðlý
resesif ve mitokondriyal olarak kalýtýlabilir ya da
sporadik olabilir. Tek gen defektleri ya da kromo-
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zomal anomaliler artrogripozise neden olabilir.
Kromozomal anomaliler mental retardasyonun
eþlik ettiði MKK'lerin önemli ne-denidir. Spesifik
tanýnýn konamadýðý, bilinen bir nedenin
olmadýðý izole olgularda tekrarlama riski genel-
likle çok düþüktür ve yaklaþýk % 5-8 olarak
bildirilmiþtir (2).
AMK'nýn familyal formlarýnda 16., 20., 24. ve 32.
haftalarda ultrasonografi (USG) ile yapýlan seri
deðerlendirmelerle fetal hareketler ve karakte-
ristik fetal pozisyonlar deðerlendirilerek konjeni-
tal kontraktürler tanýnabilir (2,3). Ancak bu
durum anne için tehlikeli olmadýðýndan ve fetus
için letal olmadýðýndan ve tedavi edilebildiðin-
den gebeliði sonlandýrmak düþünülmez (7). 

SINIFLAMA
MKK'lerin bulunabildiði 150'den fazla durum
tanýmlanmýþtýr (3,6). Bu liste anöploidi sendrom-
larý, iskelet displazileri, multipl konjenital anom-
ali sendromlarý ve nöromusküler bozukluklarý
içerir. Bu bozukluklardaki MKK'lerin nedenleri ve
patogenezi heterojendir (8). Her olguda kontrak-
türlerin nedenini belirlemek önemlidir. Spesifik
taný konabilirse durumun genetik olup olmadýðý
belirlenebilir, uygun tedavi ve doðru prognoz

tahmini yapýla-bilir (6). Hall, herþeyi tam olarak
kapsamamakla birlikte ayýrýcý tanýda oldukça
yararlý olabilecek bir sýnýflama tanýmlamýþtýr
(tablo I) (2,3,6). Buna göre AMK 3 grupta ince-
lenebilir:
Grup 1: Yalnýzca ekstremite tutulumu olan bo-
zukluklar
Grup 2: Diðer bazý vücut bölgelerinin tutulu-
muyla birlikte ekstremite tutulumu olan bozuk-
luklar 
Grup 3: SSS tutulumuyla birlikte ekstremite tu-
tulumu olan bozukluklar
Hall, yalnýz ekstremite tulumu olan çocuklarýn
fizik tedaviye iyi yanýt verdiðini ve prognozunun
iyi olduðunu, spesifik tanýya baðlý olmakla birlik-
te baþka bölge tutulumunun olduðu çocuklarýn
prognozunun iyi olabileceðini ancak SSS tutu-
lumu olan çocuklarýn ise prognozunun kötü ol-
duðunu ve % 50'sinin ilk 1 yýl içinde öldüðünü
bildirmiþtir (6). 

Grup 1 bozukluklar
Amyoplazi (AP)
Eskiden klasik artrogripozis olarak da isimlendi-
rilen AP klinik uygulamada en sýk görülen artro-
gripozis tipidir ve olgularýn yaklaþýk 1/3'ünü

Tablo I. MKK’ün eþlik ettiði bozukluklarýn ayýrýcý tanýsý 

 Grup 1  Grup 2  Grup 3 
Dermal katlantýlarýn yokluðu  Antley Bixer sendromu Adduksiyonda baþ parmaklar 
Distal interfalangeal katlantýlarýn yokluðu Kamptomelik displazi Bowen-Conradi sendromu 
Amyoplazi Punktat kondrodisplazi C sendromu 
Antekübital Webbing  Diastrofik displazi Serebrookulofacioskeletal sendrom 
Kamptodaktili Distal artrogripozis tip IIb Bulanýk kornea, diafragmatik defektler, distal 

ekstremite deformiteleri 
Koalisyonlar Distal artrogripozis tip IIe Kraniofasiyal-beyin anomalileri,intrauterin 

geliþme geriliði 
 Freeman-Sheldon sendromu Kriptorþidizm, göðüs deformitesi, kontraktürler 
Distal artrogripozis tip I Gordon sendromu Fasiyokardiyomelik sendrom 
Kontraktüral araknodaktili El kaslarýnda güçsüzlük ve 

sensörinöral saðýrlýk 
Fetal alkol sendromu 

Guadalajara kamptodaktili Holt-Oram sendromu FG sendromu 
Humeroradyal sinostoz Kuskowin sendromu Letal multipl pterjiyum 
Ön kolun familyal supinasyon-pronasyon 
bozukluðu 

Larsen displazisi Maternal multiple skleroz 

Liedenberg sendromu Leprechaunism Maternal otoantikorlar 
Nievergelt-pearlman poland anomalisi Multipl iskelet anomalileriyle 

birlikte megalokornea 
Marden-Walker sendromu 
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oluþturur. AP'li çoðu olguda dört ekstremite si-
metrik olarak tutulmuþtur ve gövde korunmuþ-
tur. Doðumda omuzlarýn internal rotasyonda ve
adduksiyonda, dirseklerin ekstansiyonda, ön
kolun pronasyonda, bileklerin ve parmaklarýn
fleksiyonda olduðu, "bahþiþ bekleyen garson e-
li" olarak da tanýmlanan tipik pozisyon karakte-
ristiktir. Kaslar genellikle hipoplastiktir ve fibröz
dokuyla yer deðiþtirmiþtir. Eklem fleksiyon çizgi-
leri yoktur. Alt ekstremiteler tutulduðunda ayak-
larda ciddi talipes ekinovarus deformitesi, dizler
ve kalçalarda deðiþen derecelerde kontraktürler
vardýr. Bu olgularda minor bulgu olarak mid-
fasiyal hemanjiyom, genital hipoplazi ve par-

maklarda hipoplazi olabilir. Zeka normaldir (2,7).
AP sporadiktir ve kardeþ ya da çocuklarda
tekrar ettiði hiç bildirilmemiþtir. Doðumda ciddi
muskuloskeletal tutulumlarý olmasýna ve çocuk-
luk döneminde çeþitli ortopedik ve rehabilitatif
prosedür gerektirmelerine raðmen AP'li olgu-
larýn fonksiyonel sonuçlarý mükemmeldir. Bu
grup fizyoterapiye iyi yanýt verir (2). 
Distal artrogripozis
Ýlk kez Hall ve ark. tarafýndan tanýmlanan distal
artrogripozis (DA) klinik uygulamada 2. sýklýkta
görülen artrogripozis tipidir ve primer olarak dis-
tal eklemleri tutan konjenital kontraktürlerle
karakterizedir. DA 2 tipe ayrýlýr; distal artro-

Tablo I. devamý 

 Grup 1  Grup 2  Grup 3 
Radyoulnar sinostoz Metafizyal displazi Meckel sendromu 
Simfalangizm Metatrofik displazi Meningomiyelosel 
Simfalangizm-brakidaktili Möbius sendromu Mieten sendromu 
Tel-Hasomer kamptodaktili Moore-Federman sendromu Miller-Diecker sendromu 
Trismus psödokamptodaktili Multipl pterjiyum sendromlarý Miyotonik distrofi 
 Multipl sinostoz sendromlarý Miyastenia gravis 
 Miyopati Neu Laxova sendromu 
 Nail-patella sendromu Pena-Shokier sendromu 
 Nörofibromatozis Fasiyal yarýklarla birlikte popliteal 

pterjiyum 
 Okülodentodijital sendrom Psödotrizomi 18 
 Oftalmomandibulomelik displazi Restriktif dermopati 
 Orokraniyodijital sendrom konjenital miyotonik distrofi 
 Osteogenezis imperfekta II Spinal musküler atrofi 
 Otopalatodijital sendrom Toriello-Bauseman sendromu 
 Pfeiffer sendromu X’e baðlý letal artrogripozis 
 Popliteal pterjiyum sendromlarý Zellweger sendromu 
 Robert sendromu Kromozomal anomaliler 
 Puertic sendromu  46XXY/48XXXY 
 Sakral agenezi  49XXXXX/49XXXXY 
 Schwart-Jampel sendromu  4p trizomi 
 SED konjenita  trizomi 8  
 Sturge-Weber sendromu  trizomi 8 mozaizmi 
 Tuberoz skleroz  trizomi 9 
 VATER sendromu  trizomi 9q 
 Weaver sendromu  trizomi 10q 
 Winchester sendromu  trizomi 13 
   parsiyel trizomi 14  
   trizomi 15 
   trizomi 18  
   trizomi 21 
   Turner sendromu 
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gripozis tip I (DAI) ve distal artrogripozis tip II
(DAII) (9). DAI doðumda üstüste binen parmak-
lar (overlapping fingers), kamptodaktili, parmak-
larda ulnar deviasyon, fleksiyon çizgilerinin
olmamasý ya da hipoplastik olmasý ve pozis-
yonel ayak deformiteleri ile karakterizedir ve
eþlik eden ayýrýcý baþka bir fiziksel anormallik
yoktur (8,10). Nörolojik muayene ve zeka
normaldir. Proksimal eklemlerde hareket kýsýtlý-
lýðý, konjenital kalça dislokasyonu, ince baldýrlar
ve aðýz açýklýðýnda hafif kýsýtlýlýk olabilir.
Etiyolojide nörojenik ya da miyojenik bir bozuk-
luk yoktur (7). DAI fizik tedaviye iyi yanýt verir.
Kalýtým þekli otozomal dominanttýr. Tip II'nin 5
tane alt tipi tanýmlanmýþ. DAII'de distal kontrak-
türlere çeþitli bulgular (IIa; yarýk damak, kýsa
boy, IIb; pitoz, oftalmopleji, kaslarda sertlik, IIc;
yarýk dudak, yarýk damak, IId; skolyoz, IIe; tris-
mus) eþlik eder (2). 1982'den bu yana distal
eklem kontraktürlü olgularda eþlik eden sayýsýz
anomali tanýmlanmýþtýr. DAI'li ailelerde Hall ve
ark.'nýn sýnýflamasýnýn kapsamadýðý distal
eklem kontraktürlü bozukluklar tanýmlanmýþ. Bir
bozukluðun DA'in bir formu olup olmadýðýný
tanýmlayacak kesin kriterlerin ve DA'in standart
bir tanýmlamasýnýn mevcut olmamasý ayýrýcý
tanýda karýþýklýk yaratmaktadýr. Bu nedenle

Bamshad ve ark.'nýn yeni tanýmlama ve DA'i
distal ekstremite kontraktürü olan diðer durum-
lardan daha efektif ayýrt edecek taný kriterleri
kullanarak Hall ve ark.nýn orijinal sýnýflamasýný
geniþleterek revize etmiþler. Buna göre DA, iki
ya da daha fazla farklý distal vücut bölgesinin
konjenital kontraktürleriyle karakterize, ekstre-
mite fonksiyonunu etkileyebilecek primer bir
nörolojik ve/veya kas hastalýðýnýn olmadýðý,
kalýtýmsal, primer ekstremite malformasyon bo-
zukluðu olarak tanýmlanmýþ. Üst ekstremite için
majör taný kriterleri: ulnar deviasyon, kampto-
daktili, hipoplastik ve/veya olmayan fleksiyon
çizgileri ve/veya doðumda üstüste binen par-
maklar. Alt ekstremite için majör taný kriterleri:
talipes ekinovarus, kalkaneovalgus deformitesi,
vertikal talus ve/veya metatarsus varus. Minör
taný kriterleri: proksimal eklemlerde kýsýtlýlýk,
konjenital kalça dislokasyonu, ince baldýrlar ve
aðýz açýklýðýnda hafif kýsýtlýlýk. (8,11). Ailede DAI
öyküsü varsa bir majör ya da iki minör taný kri-
teri varsa bu olgu etkilenmiþ kabul edilebilir. Aile
öyküsü yoksa, iki majör taný kriterinin olmasý
gerekir (11). Revize edilmiþ sýnýflamada sadece
distal eklem kontraktürleri varsa ayný þekilde
DAI olarak sýnýflandýrýlmýþ ve birbirinden klinik
olarak ayýrt edilemeyen ancak kromozom anal-

Tablo II. Distal Artrogripozis   

Sendrom  Eski sýnýflama  Yeni sýnýflama 
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   
 (Sensorinöral iþitme kaybý) Yok DA6 
Distal artrogripozis tip 7   
 (Trismus psödokamptodaktili) Yok DA7 
Distal artrogripozis tip 8   
 (Otozomal dominant pterjiyum sendromu) Yok DA8 
Distal artrogripozis tip 9   
 (Konjenital kontraktüral araknodaktili) Yok DA9 
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iziyle ayýrt edilebilen 2 gruba ayrýlmýþ. Eþlik
eden baþka anomalilere göre tip 2'den tip 9'a
kadar sýnýflandýrýlmýþ (8) (Tablo II).
DAI'de en sýk etkilenen eklemler eller (%98) ve
ayaklardýr (%88). Etkilenen çocuk egzersizlere
baþlayýnca eller oldukça fonksiyonel hale gele-
bilir. Etkilenmiþ eriþkinlerde rezidüel kampto-
daktili ve/veya metakarpal falangeal eklemlerde
parmaklarýn ulnar deviasyonu bulunabildiðini ve
bu olgularýn %20'sinin parmaklarýnýn düzgün ve
tam fonksiyonel olabileceði bildirilmiþ. Hatta dis-
tal interfalangeal çizgilerin bu-lunmayýþý üst
ekstremitedeki, üst üste binen ayak parmaklarý
ayaklardaki tek rezidüel bulgu olabilir. Hastanýn
bu gruplardan hangisine girdiðinin belirlenmesi,
prognoz ve rekürrens riski hakkýnda hastaya
daha doðru danýþmanlýk verebilme imkaný
saðlar (11). DAI den sorumlu patojenik mekaniz-
ma tam olarak anlaþýlmamakla birlikte bazý
hastalarda tendonlarýn olmadýðý ya da yanlýþ
yerleþtiði, hipoplastik olduðu gösterilmiþtir (10).

TANI
AMK varlýðýnda nöromusküler sistem bozuklu-
ðu olup olmadýðýný belirlemek için çok dikkatli bir
deðerlendirme yapýlmalýdýr. Aile, prenatal, gebe-
lik ve doðum öyküsünü içeren tam bir öykü
almak doðru taný koymaya yardýmcý olur. Böyle
bir infantýn fizik muayenesinde detaylý bir
nörolojik deðerlendirme yapýlmalý karakteristik
pozisyon, eklem deformiteleri ve eþlik eden di-
ðer anomaliler araþtýrýlmalýdýr. Spinal disrafizm,
konjenital kalça dislokasyonunu ekarte etmek
için radyografiler; diðer anomalileri deðerlen-
dirmek için abdominal USG; spinal kord ve
beyni deðerlendirmek için magnetik rezonans
görüntüleme ya da bilgisayarlý tomografi; elek-
troensefalografi; kas biyopsisi; elektronöromiyo-
grafi; kromozom analizleri yapýlabilir. AMK'nýn
nörojenik formunu tanýmak çok önemlidir çünkü
bu form klinik olarak çok ciddi seyreder (3).

TEDAVÝ ve ÝZLEM
Bu hastalarýn deformitelerinin doðumda mak-
simum olduðu, multidisipliner yaklaþýmla iyi-

leþme saðlanabildiði, tedavinin erken baþlatýl-
masý ve uzun sürmesi gerektiði aileye anlatýl-
malýdýr (3). Tedavinin iki ana hedefi vardýr: ba-
ðýmsýz ambülasyon ve günlük yaþam aktivitele-
ri için üst ekstremitenin baðýmsýz fonksiyonu. Bu
hedefleri gerçekleþtirmek için; ayak tabaný yere
düz basar durumda ayakta durmak ve yürümek
için alt ekstremite dizilimini düzeltmek, mevcut
eklem hareketini korumak, yeri geldiðinde
uygun tendon-kas transferleri ile aktif hareketi
artýrmak ve fonksiyonellik için tutuk eklemleri
yeniden pozisyonlamak gereklidir. Tercihan 6-7
yaþýnda tamamlanan iyi planlanmýþ bir tedavi
programý; mümkün olan en az cerrahi giriþimle,
en fazla fonksiyonel iyileþmeyi saðlayacak þe-
kilde olmalýdýr. Ayrýca kiþiden kiþiye tutulum
farklýlýk gösterdiðinden tedavi hastaya özel
planlanmalýdýr (12). AMK tedavisi splintli ya da
splintsiz pasif germe, seri alçýlama ve cerrahi
giriþimleri içerir. AMK'nýn bir çok tipinde etkile-
nen eklemlerin hareket açýklýðýný artýrmak ve
kas gücünü iyileþtirmede fizik tedavinin oldukça
yararlý olduðu gösterilmiþtir. Fizik tedavi erken
neonatal dönemde baþlatýlmalýdýr ve yaþam
boyu devam etmelidir. Hareket açýklýðýný artýr-
mak ve germe egzersizlerini etkili kýlmak için
splintler kullanýlabilir. Gerektiðinde seri alçýlama
yapýlabilir. Eklem rijiditesi fibröz ankiloza baðlý
olduðundan splintleme ve alçýlama özellikle
yararlýdýr. Mümkün olan en fazla eklem mobilite-
si kazanýlmalýdýr. Diðer bir tedavi seçeneði olan
cerrahi, diðer tedavi formlarýndan maksimum
baþarý elde edildiðinde tamamlayýcý olarak
düþünülmelidir (3). Cerrahi prosedür olarak
yumuþak doku gevþetmeleri, kas-tendon trans-
ferleri, ciddi olgularda osteotomiler, kemik
rezeksiyonu ya da artrodez yapýlabilir (12,13).
Tüm bu yaklaþýmlarla fonksiyonel kapasitede
þaþýrtýcý oranda iyileþme saðlanabilir (3). 

PROGNOZ
Bu hastalarýn deformitelerinin doðumda mak-
simum olduðu ve multidisipliner yaklaþýmla iyi-
leþme saðlanabileceði bildirilmiþtir. Altta yatan
nedenin kendisi progresif olmadýkça AMK pro-
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gresif deðildir. Uzun dönemde prognoz tutu-
lumun yaygýnlýðýna baðlýdýr. SSS disfonksiyonu
olmayan infantlarýn prognozu oldukça iyidir.
Çoðu AMK'lý hasta eriþkin yaþamda iyi fonksi-
yon gösterir ancak bir kýsým hasta diðer insan-
lara kýsmen baðýmlý kalýr (3). Bu hastalarýn gün-
lük yaþam aktivitelerindeki baðýmlýlýklarýnýn
deformitenin derecesinden ziyade kiþilik ve eði-
timle yakýn iliþkili olduðu gösterilmiþtir (5). 

SONUÇ
AMK intrauterin azalmýþ fetal hareketin bir bul-
gusudur ve çok sayýda genetik bozukluðun bir
parçasýdýr. Bu nedenle hekim nedeni araþtýr-
malý, mümkün olduðunca erken spesifik taný
koymalý ve durumun genetik olup olmadýðýný
belirlemeye çalýþmalýdýr. Erken ve multidisiplin-
er yaklaþýmla mobilite ve baðýmsýzlýk en üst
düzeye çýkarýlmalýdýr.
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