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Artrogripozis Multipleks Konjenita:
Bes Olgu Sunumu ve Literatiir Derlemesi

Arthrogryposis Multiplex Congenita:
Five Case Report and Review of the Literature

OZET Artrogripozis multipleks konjenita (AMK), progresif olmayan multipl konjenital eklem
kontraktiirleri ile karakterize bir sendromdur. Hastalik multifaktériyel etiyolojiye sahip olup,
fetal hareketlerin yoklugu ve genetik defektler en sik olarak suglanmaktadir. AMK, esas olarak eks-
tremiteleri tutmaktadir. Multipl eklem kontraktiirleri ile dogan bir hastada artrogripozis tanis1 mut-
laka akla getirilmelidir. Hastalarin fonksiyonel bagimsizliklar1 agisindan, erken dénemde cerrahi
tedavi ve rehabilitasyona basglanmasi ¢ok 6nemlidir. Bu ¢alismada AMK tanisi alan bes olgumuz es-
liginde, bu hastaligin tanusi, tipleri, klinik 6zellikleri ve tedavi yaklagimlari literatiir egliginde su-
nulmugtur.

Anahtar Kelimeler: Artrogripozis; konjenital; multipl; kontraktiir; rehabilitasyon

ABSTRACT Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) is a syndrome characterized by non-pro-
gressive multiple congenital joint contractures. The etiology of disease is multifactorial, it is most
commonly suspected from absent fetal movements and genetic defects. AMC effects mainly limbs.
It is crucial that the diagnosis of AMC should be kept in mind by physicians in new borns with
multiple joint contractures. The patients must begin rehabilitation in early stage after accurate di-
agnosis in terms of functional independence. We present the diagnosis, types, clinical features and
treatment approaches of this disease in our five cases with literature reviews.

Key Words: Arthrogryposis; congenital; multiple; contracture; rehabilitation
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rtrogripozis multipleks konjenita (AMK), multipl konjenital eklem

kontraktiirleri ile karakterize, ilerleyici olmayan bir sendromdur.!

Hastalik bircok genetik defektin de su¢landigi multifaktoriyel eti-
yolojiye sahiptir.>®> AMK, esas olarak ekstremiteleri tutmakla birlikte diger
organlar da etkileyebilmektedir.>* Baglica iki tipi vardir. En sik (%40) go-
riilen amiyoplazi, klasik tiptir. Ikincisi ise distal artrogripozistir. Bu iki tipte
de eklemlerde kontraktiirler esas tutulum olup, distal artrogripoziste
ekstremiteler ile birlikte diger viicut kisimlar1 da (kas atrofileri, skolyoz,
pterijium vb.) tutulabilmektedir."*” AMK’de taninin dogru konulmasi, mul-
tidisipliner yaklagim i¢inde uygun tedavinin yapilmasi, hastanin fonksiyo-
nel bagimsizlig1 ve ambulasyonu agisindan bityiik 6nem tasimaktadir. Ayrica
AMLK, tedavi ve rehabilitasyonunda yasanan zorluklar ve belirgin bir 6ziir-
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liliik olusturabilmesi nedeni ile rehabilitasyon he-
kimleri tarafindan tiim yonleriyle bilinmesi gere-
ken bir sendromdur.

Bu ¢alismada; AMK tanisi alan olgularimiz 151-
ginda, bu hastaligin tanisinin, tiplerinin, tedavi ve
rehabilitasyon yaklagimlarinin literatiir esliginde
tartigilmas1 amaglanmistir.

I OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Uc yagindaki erkek olgu, kollar ve bacaklarda ha-
reket kisithlig, kuvvetsizlik ve yiiriiyememe sika-
yetleri ile getirildi. Olgunun 6z ge¢misinde,
prenatal AMK tanisi aldig1 ve miadinda sezaryen
ile dogdugu 6grenildi. Akraba evliligi olan anne ba-
banin ikisi saglikli olan {i¢iincii ¢ocugu idi. Bir kez
sol gastrosoleus kas1 gevsetme operasyonu geciren
olguya, cesitli merkezlerde fizik tedavi ve rehabili-
tasyon (FTR) programlar: uygulanmis idi. Olgunun
muayenesinde; bas sag deviye, mikrognati ve dor-
solomber kifoskolyozu mevcuttu. Sol iist ve her iki
alt ekstremitede eklem hareket kisithiliklar: ve kas
kuvvetlerinde azalmalar bulunmakta idi. Oturma
dengesi olan olgunun yiiriimesi bilateral ayak bi-
legi-ayak ortezi yardimiyla miimkiindi (Tablo 1).
Ayrica, bas ve ekstremite pozisyonlar: ile kulak
kepcesinde degisiklikler goriilmekte idi (Resim
la,b). Uyguladigimiz FTR programi sonucunda, ol-
gunun pasif eklem hareket agikliklarinda diizelme-
ler, ayakta durma ve yiirime fonksiyonlarinda
iyilesmeler saptandi (Tablo 2). Ayrica aileye ev eg-
zersiz programi egitimi verildi.

OLGU 2

Alt1 aylik erkek olgu, kollar ve bacaklarda hareket
kisithihigs ve kuvvet kaybi sikayetleri ile getirildi.
Ailenin ilk ¢ocugu olan olgunun, miadinda sezar-
yen ile dogdugu belirtildi. Antenatal 20. gebelik
haftasinda ultrasonografi (USG)’de pes ekinovarus
goriilmesi tizerine AMK siiphesi olan olgunun ta-
nisinin dogum sonrasi kesinlestigi bildirildi. Bir kez
sol gastrosoleus gevsetme operasyonu gegiren olgu,
her iki el-el bilek ve ayak-ayak bilegi statik isti-
rahat ortezi kullanmiyor idi. Olgunun muayene
bulgularinda; kulak kepgelerinde biiyiime, el par-
maklarinda kontraktiirler, araknodaktili, ciltte ya-

pisikliklar, ayaklarda ekinovarus deformiteleri
mevcuttu (Tablo 1). Ayrica olgunun el ve kulak de-
formiteleri Resim 2a,b’de goriilmektedir. Olguya
uygulanan FTR programi sonrasinda pasif eklem
hareket agikliklarinda 20-30°lik diizelmeler, des-
tekli ve desteksiz oturma fonksiyonlarinda iyiles-
meler saptandi (Tablo 2). Ayrica aileye ev egzersiz
programi egitimi verildi.

OLGU 3

Bes yasindaki erkek olgu, kollar ve bacaklarda ha-
reket kisitliliklar ile yiirtimede zorluk sikdyetleri
ile getirildi. Postnatal AMK tanis1 alan olguya ce-
sitli merkezlerde FTR programlarinin uygulandig:
belirtildi. Akraba evliligi olan anne babanin {igiincii
¢ocugu olup kardesleri saglikli olan olgu, daha 6nce
sag el parmaklar1 ve her iki diz kontraktiirleri i¢in
gevsetme operasyonlari yapildiktan sonra FTR i¢in
tarafimiza yonlendirilmigtir. Her iki el-el bilek ve
diz-ayak bilegi-ayak icin istirahat ortezlerini kul-
lanan olgunun muayenesinde; bas sola deviye, sag
skapula alata, parmak kontraktiirleri, iist ve alt eks-
tremitelerde yaygin eklem hareket kisithiliklar: ve
kas kuvvetlerinde azalmalar ile bunlara bagh
ayakta durma ve yliriiyememe saptand: (Tablo 1).
Her iki el, ayak ve diz deformiteleri ve kontrak-
tlirleri Resim 3a,b’de goriilmektedir. Olguya uy-
gulanan tedavi sonrasinda pasif eklem hareket
acikliklarinda 15-20°1ik diizelmeler saptandi.
Destekle ayakta durabilir ve birka¢ adim atabilir
hale geldi (Tablo 2). Ayrica aileye ev egzersiz prog-
rami egitimi verildi.

OLGU 4

Dért buguk yasindaki erkek olgu, kollarda hareket
kisitlihig: sikayeti ile getirildi. Antenatal donemde
femurlarda kisalik, ayaklarda egrilik ve gelisim ge-
riligi goriilmesi tizerine AMK siiphesi olan olgunun
tanisinin dogum sonrasi kesinlestigi belirtildi. Oy-
kiistinde ameliyat1 olmayan hasta, her iki el-el bilek
ve ayak-ayak bilegi statik istirahat ortezlerini yak-
lagik 4 ay siireyle kullanildig: bilgisi verildi. Olgu-
nun muayenesinde; bilateral skapula alata, ayak
parmak deformiteleri, iist ekstremitelerde eklem
hareketlerinde kisitliliklar mevcuttu (Tablo 1).
Ayrica, sirtta skolyoz ve skapula kanatlagmas:
Resim 4a,b’de goriilmektedir. Olguya uygulanan
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TABLO 1: Hastalarin klinik 6zellikleri ve muayene bulgular.

Kategori Alt kategori
Bagveboyun Yz
Kulak
Goz
Agiz
Solunum Akciger
Gogus Kaburga
Sternum
Klavikula
Skapula
iskelet Omurga
Kol
Bacak
El
Ayak
Kas ve yumusak
doku
Cilt ve ekleri Deri
Tirak
Sa¢
Nérolojik Santral sinir
sistemi
Periferik sinir
sistemi
Diger

Olgu1(3y,e)

-Bas saga deviye
-YUksek damak

-Kulak kepgeleri biiyik
-Mikrognati

-Normal

-Normal

-Dorsolomber kifoskolyoz

-EHA muayenesi:
Sag ust ekstremite
tiim yonlerde agik,
sol dirsek 10, el bilek
ekstansiyonu 20°,
sag kalca ice donik,
i rotasyon 90°,

sol kalca disa déntik,
ic rotasyon 20°,
dizlerde ekstansiyon
20°de kisitl,

ayak bileklerinde
ekstansiyon 20° kisitli

-Her iki ayakta ekinovarus

-Normal

-Normal

-Kas kuvvetleri (Modifiye
Oxford skalasina gére):
Sag Ust ekstremitede
global 4/5, sol Ust
ekstremitede C4-5: 3/5,
C6-7-8: 2/5, bilateral

alt ekstremitelerde

L3,4: 2/5, L4,5, S1: 1/5.
-Oturma dengesi tam
-Yirtime, bilateral AFO ile
yardimli

-Sag bacak ice, sol bacak
disa donik pozisyonda
desteksiz oturabiliyor

Olgu 2 (6 ay, e)

Kulak helikslerinde azalma
-Kulak kepceleri biiyik

-Normal

-Normal

-Konjenital parmak
kontraktiirleri
-Uzun parmaklar

-EHA muayenesi: Omuzlar
fleksiyon ve abdiiksiyon 20,
dirsekler fleksiyon ve
ekstansiyon 90, el bilekleri
fleksiyon 10, parmaklar
fleksiyon 10, kalcalar

ic rotasyon 20,

dizler fleksiyon 100,
ekstansiyon 20,

ayak bilekleri ekstansiyon
40°de kisith

-Ellerde araknodaktili
-Her iki ayakta ekinovarus

-Normal

-Ellerde webler
-El ve ayak kinsikliklarinda
azalma

-Bas tutma tam
-Oturma yok
-Ayakta durma yok

Bulgular
Olgu3(5y,e)

-Bas sola deviye

-Astim (allerjik brongiyolit)

-Sag skapula alata

-Dorsolomber hafif skolyoz
-Konjenital parmak
kontraktirleri

-Uzun parmaklar

-EHA muayenesi: Sol omuz
fleksiyon 140, abdiksiyon
100, dis ve i¢ rotasyon
20°de kisitli, dirsekler
ekstansiyon aglk, fleksiyon
90°de kisttl, el bilekleri
ekstansiyon 20°'de kisitli,
her iki kalga tiim ydnlerde
EHA 10°de kisith, her iki
dizde ekstansiyon 20,
fleksiyon 20°de kisitli,

her iki ayak bileginde
ekstansiyon 30,

fleksiyon 20°de kisitli

-Her iki ayakta ekinovarus

-Normal

-Dizlerde 6n tarafta
gamzeler

-El ve ayak kinigikliklarinda
azalma

-Kas kuvvetleri (Modifiye
Oxford skalasina gére):
Ust ekstremitelerde global
1-2/5, alt ekstremitelerde
global 2-3/5

-Oturma dengesi tam
-Ayakta durma ve

yiriime yok

Her iki alt ekstremitede
KAFO ve her iki el-el bilek
istirahat ortezi kullaniyor

Olgu4 (4.5y,e)

-Kulak kepgelerinde
hafif biiytiklik

-Normal

-Bilateral skapula alata

-Dorsal hafif skolyoz
-Ayak parmak
deformiteleri

-EHA muayenesi:
Omuzlar fleksiyon ve
abduksiyon 150, i¢ ve
dig rotasyon 80°de
kisith, dirseklerde
fleksiyon 120°de kisitl,
diger eklemlerde
hareketler agik

-Normal

-Normal

-Kas kuvvetleri
(Modifiye Oxford
skalasina gore):
Ust ve alt
ekstremitelerde
global 5/5
-Yiriime dogal

Olgu 5 (4y,e)

-Normal

-Astim (allerjik bronsiyolit)

-Normal

-Dorsolomber hafif skolyoz
- Konjenital parmak
kontrakttirleri

- Ayak parmak deformiteleri

-EHA muayenesi: Omuzlar
fleksiyon, abdiiksiyon 160,
dirsekler fleksiyon 100,

el bileklerinde 90°de
fleksiyon kontraktirleri,
kalcalar fleksiyon 100,
ekstansiyon 10, i¢ ve

dis rotasyon 60°de kisitli,
dizlerde fleksiyon 70°,
ayak bileklerinde fleksiyon
40, ekstansiyon 30°de
kisitli

-Her iki ayakta hafif ekino-
varus

-Normal

-Dizlerde 6n tarafta
gamzeler

-El ve ayak kingikliklarinda
azalma

-Kas kuvvetleri (Modifiye
Oxford skalasina gére):
Ust ve alt ekstremitelerde
global 3-4/5

-Oturma dengesi tam
-Ayakta durma ve
yliriime yok

Her iki ayakta istirahat
AFO’su kullaniyor

EHA: Eklem hareket acikligi, AFO: Ayak bilegi-ayak ortezi, KAFO: Diz-ayak bilegi-ayak ortezi, C: Servikal miyotom, L: Lomber miyotom, S: Sakral miyotom, y: Yas, e: Erkek.
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TABLO 2: Olgulara uygulanan FTR programlari.

Olgular FTR Programi

Egzersizler Fizik tedavi ajanlari Tedavi siiresi
Olgu 1 -Kontraktlrerini agmak igin ilgili -Kontraktr olan eklemlere egzersiz dncesi: -30 seans (5 hafta, 60 dk/seans)
By, €) eklemlere pasif germe ve EHA Hotpack (15 dk)

-Kas kuvveti igin aktif asistif ve Ultrason (5 dk, 1,5 w/cm?, 1 mHz)

rezistif kuvvetlendirme -Kas kuvvetini artirmak icin ilgili

-Ayakta durma ve yirime kaslara elektrostimilasyon

-Denge ve koordinasyon {(kuvvetlendirme programi, 15 dk)

-Is ve ugras! terapisi
Olgu 2 -Kontraktiirlerini agmak icin ilgili -Kontraktiir olan eklemlere egzersiz éncesi: -30 seans (5 hafta, 60 dk/seans)
(6ay,e) eklemlere pasif germe ve EHA infraruj (15 dk)

-Kas kuvveti igin aktif asistif kuvvetlendirme
-Destekli ve desteksiz oturma
-Govde kontrol ve emekleme

Olgu 3 -Kontraktlrerini agmak igin ilgili -Kontraktr olan eklemlere egzersiz dncesi: -30 seans (6 hafta, 60 dk/seans)
5y, e) eklemlere pasif germe ve EHA Hotpack (15 dk)

-Kas kuvveti i¢in aktif asistif ve rezistif -Kas kuvvetini artirmak icin ilgili

kuvvetlendirme (izometrik ve izotonik) kaslara elektrostimtlasyon

-Ayakia durma ve yirime {(kuvvetlendirme programi, 15 dk)

-Denge ve koordinasyon
Olgu 4 -Kontrakttrlerini agmak icin ilgili -Kas kuvvetini artirmak icin ilgili kaslara -30 seans (5 hafta, 60 dk/seans)
(45y,¢€) eklemlere pasif germe ve EHA elektrostimulasyon (kuvvetlendirme

-Kas kuvveti igin aktif asistif ve rezistif programi, 20 dk)

kuvvetlendirme (izometrik ve izotonik)
-Yirime, denge ve koordinasyon
-Merdiven inip-gikma
-Is ve ugras! terapisi

Olgu 5 -Kontraktiirlerini agmak igin ilgili -Kontrakttir olan eklemlere egzersiz éncesi: -30 seans (6 hafta, 60 dk/seans)
(4v,e) eklemlere pasif germe ve EHA Hotpack (15 dk)
-Kas kuvveti igin aktif asistif ve rezistif Ultrason (5 dk, 1,5 w/cm?, 1 mHz)
kuvvetlendirme {izometrik ve izotonik) -Kas kuvvetini artirmak igin ilgili
-Ayakta durma kaslara elektrostimilasyon
-Is ve ugras! terapisi {(kuvvetlendirme programi, 15 dk)

FTR: Fizik tedavi ve rehabilitasyon, EHA: Eklem hareket agikligi, y: Yas, e: Erkek

FTR programi sonrasinda ise her iki omuz ve dir-
sek eklem hareketlerinde tam agiklik saglandi
(Tablo 2).

OLGU b

Dort yasindaki erkek olgu, kollarda bacaklarda
hareket kisithllig1 ve yiiriityememe sikayetleri ile
getirildi. Antenatal donemde fetal hareketlerde
yavaglama bilinmesine ragmen, AMK tanisinin

miadinda sezaryen ile dogduktan 20 giin sonra ke-

sinlestigi belirtildi. Tki saglam erkek cocuga daha RESIM 1: a) Bas saga deviye. Sag bacak ige, sol bacak disa doniik oturma
Sahip olan ailede benzer hastalik 6ykﬁsﬁ ve akraba pozisyonu. Ayaklarda ekinovarus; b) Kulak kepgesi blyiik ve heliksler azalmis.
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evliligi bulunmamakta idi. 2011 yilinda sag dirsek
triseps ve biseps kaslarina ve her iki ayak bilek
gastrosoleus kaslarina gevsetme ve tendon transfer
ameliyatlar1 yapildig1 6grenildi. Cesitli merkez-
lerde her yil FTR program: uygulandig: bilgisine
ulagildi. Su an bilateral ayak-ayak bilegi statik is-
tirahat ortezi kullanan olgunun klinik bulgula-
rinda; parmaklarda kontraktiir ve deformiteler,
yaygin eklem hareket kisitliliklari, cilt degisiklik-
leri ve kas kuvvetlerinde azalmalar mevcuttu
(Tablo 1). Olgunun diz kontraktiirleri ise Resim
5a,b’de goriilmektedir. Uygulanan FTR programi
sonrasinda hasta, ellerinden destekle veya yiirii-
tecle ayakta durabilir hale geldi ve pasif eklem
hareket acikliklarinda 10-15°lik diizelmeler sap-
tandi (Tablo 2). Ayrica aileye ev egzersiz programi

egitimi verildi.

RESIM 2: a) El bilek ve parmaklarda fleksiyon kontraktiirii, el parmaklari
uzun, bagparmaklar avug icine donuk; b) Kulak kepcesi blyiik ve heliksler
azalmis.

RESIM 3: a) Dizlerde fleksiyon kontraktiirii. Ayaklarda ekinovarus. Dizlerin 6n
yliziinde ciltte gamzeler; b) El ve ayak bilek ve parmaklarda fleksiyon kont-
raktiirt, el parmaklari uzun, el bagparmaklari avug i¢ine dénk. El ve ayak
parmaklarinda deformiteler.

RESIM 4: a) Bilateral skapula alata. Hafif dorsal sol skolyoz; b) Ayak par-
maklarinda deformiteler.

RESIM 5: a,b) Dizlerde fleksiyon kontraktirii. Dizlerin 6n yiiziinde ciltte gam-
zeler. Ayaklarda ekinovarus.

TARTISMA

1841 yilinda Otto tarafindan tanimlanan artrogri-
pozisi 1923 yilinda ise Stern, AMK terimi ile hasta-
Lig1 gintmizde bilinen haliyle tanimlamigtir.!
AMK, cok sayida eklemde konjenital yumusak
doku kontraktiirleri ile karakterize, diger sistem-
lerdeki bulgularin eslik edebildigi, bir¢ok farkl
sendromun yol agtig1 ortak bir klinik tablo olarak
tanmimlanmaktadir.! Hastaligin etiyolojisi tam agik
olmamakla birlikte, baslica sebepleri cevresel ve ge-
netik olarak iki ana bagliga ayrilabilmektedir. En
sik fetal hareketlerin yoklugu ve genetik defektler
su¢lanmaktadir.? Genetik sebepler arasinda 6zel-
likle norolojik ve miyopatik kaynakli bozukluklar
sayilabilmektedir.! Bunlar tek gen mutasyonlari,
kromozomal anomaliler ve mitokondriyal defekt-
lere bagh olabilmektedir.>* Hem X’e bagli hem de
otozomal gegigli olabilmektedir.! Siklikla her 3.000
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canli dogumda bir goriilmektedir.® Tan1 dogum
oncesi USG yardimiyla ya da dogum sirasinda kon-
maktadir.! Ayiric1 tanida, kas-iskelet sistemi ano-
malilerine sebep olabilecek baska sendromlar da
akla gelmeli ve bunlar diglanarak tan: kesinlestiril-
melidir. Bu agidan, 1970 yilinda Fischer tarafindan
olusturulan tam kriterleri kullanilabilmektedir.!
Bunlar; dogumda en az iki farkli viicut alanimi tutan
eklem kontraktiirleri, ilerleyici olmayan nérolojik
rahatsizlik, silindirik ekstremite sekli, cilt degisik-
likleri (cilt kirigikliklarinin yok olmasi, ciltte mem-
branlar olmasi) olarak tanimlanmigtir.!

Olgularimizin tamami erkek olup, aile ykiisii
normal olan sporadik vakalar idi. Olgularin ikisinde
tan1 prenatal donemde, {i¢iinde ise dogum sonrasi
konulmustur. Ayrica, annelerin tamami gebeligin
son aylarinda fetal hareketlerde azalma veya fark-
Lilik hissettiklerini ifade etmislerdir.

Esas olarak ekstremitelerin tutulumu ya da
diger organ tutulumlariyla birlikte ekstremite
tutulumu olmak iizere ikiye ayrilarak siniflandi-
rilmasina ragmen ¢ok sayida AMK formu tanim-
lanmistir.  Ekstremite tutulumu ile giden
amiyoplazi ve distal artrogripozis tipleridir.® Ami-
yoplazide viseral sistemlerde majoér malformasyon
yoktur, sporadiktir ve zekd normaldir.>® Bu olgu-
larda ¢oklu eklem kontraktiirleri ve deformiteleri
mevcut olup ekstremiteler simetrik olarak tutul-
maktadir.'® Distal artrogripozis ise klinikte ikinci
siklikta goriilen artrogripozis tipidir. Distal artrog-
ripozis sendromunun tipleri, klinik ve fenotipik
ozellikleri, genetik defekt lokasyonlar1 ve numara-
lar1 “Online Mendelian Inheritance in Man®
(OMIM®)”de ayrintili olarak tanimlanmgtir.®® Eks-
tremite ile birlikte diger viicut kisimlarinin tutul-
dugu durumlarda ise genellikle santral sinir sistemi
etkilenmistir.® Olgularimizin ekstremite eklemle-
rinde degisik derecelerde hareket kisitliliklari,
kontraktiirler ve deformiteler mevcut idi. Dort ol-
gumuzun norolojik muayenesinde kas kuvvetle-
rinde kayip saptandi. Ayrica iki olguda allerjik
astim tanis1 bulunmakta idi.

AMK’de asil problem multipl eklem kontrak-
tiirleri olmakla birlikte diger bulgular eslik edebil-
mektedir. Bunlar; ince deri, kas atrofileri, ciltte
membranlar (web), ekstremite anomalileri (kisalik,

radius bas: ¢ikiklari, patella yoklugu vb.), yliz ve
cene anomalileri (asimetri, basik burun kokii, mik-
rognati, trismus ve hemanjiyom), skolyoz, solu-
num, Uriner ve sinir sistemlerinin farkli anomalileri
olarak sayilabilmektedir.! Olgularimiz multipl
eklem kontraktiirlerine ek olarak; yiiz, ¢ene, kulak
anomalileri, cilt degisiklikleri, skolyoz ve kanat
skapula gibi omurga deformitelerine sahip idi.

AMK’de dogru tani ve erken dénemde teda-
viye baglanmasi biiyiik bir 6neme sahiptir. Tedavi
hastaya gore planlanmali, tedavinin uzun siirecegi
ve ev programi seklinde devam edecegi hasta ve ai-
lesine anlatilmalidir.* Tedavide multidisipliner yak-
lasim esas olup, atel veya seri algilama, pasif germe
ve eklem hareket acikligi egzersizleri 6zellikle
kontraktiirlerin tedavisinde etkili olmaktadir.? Ay-
rica, AMK’de kontrakte dokularin erken donemde
cerrahi gevsetmesi deformitenin 6nlenmesi i¢in
onemlidir.® AMK hastalar i¢in uygulanan reha-
bilitasyon programlarinin sonuglar literatiirde
nadir bildirilmigtir.!! Bu hastalarda, erken dé-
nemde (6zellikle yasamin ilk 3-4 ayinda) FTR uy-
gulamalar1 hem eklemlerin hareket agikliklarinin
saglanmas1 hem de kas atrofisinin 6nlenmesi i¢in
cok 6nemlidir."? Yagamin ilk 1-2 yili i¢inde ise ma-
nipiilasyon ve germe egzersizleri ile eklemlerin ha-
reket agikliklarinda 6nemli gelismeler olabildigi
gosterilmigtir.”® Ozellikle iist ekstremitelerdeki
kontraktiirlerde tedavinin temelini; fizik tedavi, is-
ugras1 terapisi ve ortezler olusturmaktadir.’
AMK’de ortopedik girisimler ve rehabilitasyon uy-
gulamalarinin birlikte yapilmas: ile bu hastalarin
ylirtiyiis ve glinlitk yasam aktivitelerini gercekles-
tirme yeteneklerinin %85 gibi yiiksek bir oranda
oldugu bildirilmistir.'"* Fakat buna ragmen, bazi
hastalar erigkin donemde bile bagkalarinin yardi-
mina ihtiya¢ duyabilmektedir.?> Olgularimizin ta-
mami bes yas altinda olup, biri hari¢ digerlerine
kontraktiir i¢in cerrahi gevsetme yapilmis ve bir-
kag kez FTR programi uygulanmistir. Tedavi prog-
ramimizda ise, kontraktiirlerin agilmasi i¢in pasif
germe ve eklem hareket acikligi egzersizleri ya-
ninda, skolyoz, ayakta durma, yiiriime, denge-ko-
ordinasyon ve kuvvetlendirme egzersizleri ile is
ugrasi terapisi yapilmistir. Ayrica kontraktiirler
icin egzersiz oOncesi ilgili eklemlere ylizeyel ve
derin sicak uygulama ajanlar1 kullanilmistir. Kuv-
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vetlendirme igin ise ilgili kaslara elektrostimiilas-
yon uygulanmigtir. Bu tedaviler sonras: olgularin
oturma, ayakta durma ve yiiriime gibi giinliik
yasam aktivitelerinde diizelmeler ve eklem hare-
ket agikliklarinda degisen diizeylerde iyilesmeler
saptanmigtir.

Sonug olarak, AMK hastalarina dogru tani ko-
nularak erken donemde rehabilitasyon programina

baglanmasi gerekmektedir. Amag, hastalarin giin-
lik yagam aktivitelerini bagimsiz olarak siirdiire-
bilmesini ve ylirliyebilmesini saglamaktir. Bu
acidan pasif germe egzersizleri ve cerrahi gevsetme
ameliyatlarinin tedavide 6nemi biiyiiktiir. Ayrica,
eklem deformitelerin hastaligin seyri boyunca tek-
rarlayabilecegi ve egzersizlerin diizenli yapilmas:
gerektigi hasta ve ailesine hatirlatilmalhdir.
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