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ozet: Arthrogryposis Multiplex Congenita (AMC), multipl eklem deformiteleriyle karakterli ve 
bazen muhtelif konjenital anomalilerle beraber bulunabilen dogumsal bir defekttir. Burada 
jejunal atrezisi olan bir AMC vakas1 sunularak, ilgili literatOr gozden ge<;irildi. 

Anahtar Kelimeler: Arthrogryposis mult iplex congenita, jejunal atrezi 

Arthrog ryposis multiplex congenita associated with jejunal atresia 

summary: Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) is a congenital defect characterized 
by multiple joint deformities and sometimes associated with various other congenital 
anomalies. In this paper, we reported a case of AMC with jejunal atresia and reviewed the 
pertaining literature. 
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Arthrogryposis mu ltiplex congenita (AMC) ilk defa 1841'de Otto (1 1) taraf1ndan 
tammlanm1~t 1 r. Yakla~1k %0.03 oranmda gorO ien bu sendromun en onemli belirtisi, eklemlerin 
dogumda mevcut daimi kontraktOrleridir (1,8). Diger belirtiler deri <;izgilerinin olmamas1, 
ft:iziform veya silindirik ekstremiteler, multipl eklem dislokasyonlan ve baz1 adele gruplanmn 
atrofisi veya yoklugudur (7) . Bu sendromla birlikte bir <;ok ek anomali bulunabilmektedir 
(9,13) . Biz, AMC ile birlikte jejunal atrezisi olan bir yenidogan1 sunup ilgili literatOrO gozden 
gegirdik. 

Vaka Takd imi 

Og gOniOk k1z hasta safrall kusma, kannda ~i§ l ik, mekonyum <;1karmama ve 
ekstremitelerindeki anomaliler nedeniyle <;ocuk Cerrahisi Servisi'ne yat1nld1. Fizik muayenede, 
kann distandO ve barsak anslan belirgindi. Her iki omuzda abduksiyon, dirseklerde 
ekstansiyon ve bilateral dO~Ok el deformitesi tesbit edildi. Kal<;a ekleminde abduksiyon ve 
lleksiyon, diz ekleminde ekstansiyon deformitesi, ayaklannda ise pes equinovarus mevcuttu 
(Resim 1). 
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Resim 1: Arthrogryposis Multiplex Congenita'll hastam1zm eklem deformiteleri 

Direkt kann grafisinde mekanik ileusa uyar keskin hava-s1v1 seviyeleri gorOidO (Resim 2). 

Resim 2: Hastanm preoperatif ayakta direkt kann grafisinde hava-s1v1 seviyeleri 
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preoperatif s1v1 elektrolit tedavisinden sonra sag Ost transvers insizyon ile laparatomi yaplld1. 
Eksplorasyonda, distal jejunumda membranoz tip atrezi tesbit edildi. Membran ' 
eksizyonundan sonra dilate proksimal barsak kO<;OitOierek 5/0 PDS (Polydioxanone) ile 
kapat1 ld1. Postoperatif birinci gOn hiperbilirubinemi (16 mg/dl) nedeni ile fototerapi ve bir defa 
kan degi~i mi (exchange transfusion) yap1ld1. Hastaya 14 gun sOreyle total parenteral 
nutrisyon yap1ld1ktan sonra oral beslenmeye gegildi. 

vapllan elektromiyografi (EMG) c;all~masmda AMC'nin norolojik nedenlere bagl1 olarak 
geli~tig i saptandr. GenitoOriner sistem, ba~ boyun ve goz taramasmda patolojik bulgu tesbit 
edilmedi. M.quadriceps femoris adelesinden yap1lan biyopside sinir tutulumuna bagl1 
dejenerasyon tesbit edildi. Fizyoterapi ekzersiz programma allnan hasta, postoperatif 20. 
gunde taburcu edildi. 

AMC'nin insidans1 kesin olarak bilinmemekle beraber Beckerman ve Buchino(1) 31 /10 000 
oranmda gorOidOgOnO bildirmi~lerdir. Hastahga yol ac;an sebepler genellikle dort grupta 
incelenmektedir. Bunlar: Norojenik (santral veya periferik sinir disfonksiyonlan), miyopat ik 
(muskOier disfonksiyon, dejenerasyon veya distrofi). anormal konnektif doku veya eklemler 
ile fetal hareketleri sm1rlay1c1 nedenlerdir (2,4). En s1k gorOien sebep norojenik olup, degi~ik 
serilerde % 90 oranmda oldugu bildiri lmi~tir (2). Bizim hastam1zda yap1lan EMG ile AMC 
sebebinin norojenik tutulum oldugu ortaya c;;1kanlml~tlr. 

Spontan fetal hareketler intrauterin hayatm yedinci haftasmda ba~lamakta ve bu hareketler 
eklemlerin geli~mesi igin c;ok onemli say1lmaktad1r (9). Fetal hareketleri azaltan ya da 
s1n1rlayan nedenlerin AMC geli~mesinde en onemli faktorler oldugu bilinmektedir. Bu 
faktorler; mutajenik ajanlar, mitotik anomaliler, baz1 kimyasal maddeler ve ilaglar, hipertermi, 
noromOskOier blok yapan ajanlar ve mekanik immobilizasyondur (12). Bizim hastam1z normal 
ve miyadmda dogmu~ olup, intrauterin doneme ait hastallga sebep olabilecek herhangi bir 
faktor tesbit edilememi~tir. · 

Baz1 ara~t1rmacllar servikal bolge on boynuz hOcrelerinde dejenerasyon ve lumbar bolgede 
geni§leme oldugunu ve norolojik kokenli olan AMC de bu patolojinin etken oldugunu 
bildirmi§lerdir (2 ,3). AMC'nin norojenik formunda genetik bir gec;i~ olmamasma ragmen 
miyopatik formunda otozomal resesif gec;i~ olabildigi tesbit edilmi~tir (4). Bizim hastam1zda 
genetik gec;i~e uyar bir bulgu belirlenmedi. 

Klinik gorOnOm, bir ekstremiteyi tutan hafif bir tablodan, bOtOn ekstremiteleri tutan ag1r 
deformite lere kadar degi~ebilir. GorOien deformiteler; omuzda i<; rotasyon , dirsekte 
ekstansiyon, on kolda pronasyon, bilek ve parmaklarda fleksiyon, kalc;a ekleminde fleksiyon 
ve ic;; rotasyon, dizde fleksiyon veya ekstansiyon, ayaklarda equinovarus ya da clubfoot 
anomalisi ve skolyozdur(7) . Bu bulgulardan skolyoz haric; hepsinin bulundugu hastam1z, 
sendromun ag1r formuna ornektir (Resim 1 ). 

AMC ile birlikte gorOien ek anomaliler arasmda en s1k gorOien (% 1 0-42) genitoOriner sistem 
anomalileridir (5,6, 1 0) . Otolaringolojik, oftalmolojik, ozofageal, spinal, kardiak ve pulmoner 
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anomalilere ise daha seyrek rastlantr (9, 13). Yaptlan literatOr taramastnda AMC ile jejuno·l ' 
atrezinin birlikteligine rastlanmamt§ttr. AMC ile beraber distal jejunum atrezisi tesbit ettig~ e~l 
hastamtzda diger sistemlere ait herhangi bir ek anomali mevcut degildi. tmiZ 

Kaynaklar 

1. Beckerman RC, Buchino JJ: Arthrogryposis multiplex congenita as part of an inherited 
symptom complex. 2 case reports and a review of the literature. Pediatrics 61:417-22 
1978 ' 

2. Brown LM, Robson MJ, Sharrad WJW: The pathophysiology of arthrogryposis multiplex 
congenita. J Bone Joint Surg (Br) 62:291-6, 1980 

3. Clarren BH, Hall JG: Neuropathologic findings in the spinal cords of 10 infants with 
arthrogryposis. J Neurol Sci 58:89-102, 1983 

4. Cohen SR, Isaacs HJr: Otolaryngological manifestations of arthrogryposis multiplex 
congenita. Ann Otol Rhino/ Laryngo/ 1976;85-484-90. 

5. Friedlander HC, Westin GW, Wool WL: Arthrogryposis multiplex congenita: a review of 45 
cases. J Bone Joint Surg 50:89-112, 1968 

6. Gill IBS, Gupta NP, Oberoi GS: Genitourinary anomalies in arthrogryposis multiplex 
congenita. Br J Urol 60:276-8, 1987 

7. Kempe CH, Silver HK, O'brien D, Fulginiti VA: Current Pediatric Diagnosis and 
Treatment. Appleton Lange. Norwalk, Los Altos 1987, p 625. 

8. Laitinen 0, Hirvensalo M: Arthrogryposis multiplex congenita. Ann Paediatr Fenn 
12:133-8, 1966 

9. Laureano AN, Rybak LP: Severe otolaryngologic manifestations of arthrogryposis 
multiplex congenita. Ann Otol Rhino/ Laryngol 99:94-7, 1990 

10. Mead NG, Lithgow WC, Sweeney HJ: Arthrogryposis multiplex congenita. J Bone 
Joint Surg 40:1285-1309, 1958 

11. Otto A W: A human monster with inwardly curved extremities. Clin Orthop 
194:4-5,1985 (Reprinted original text 1841}. 

12. Swinyard CA, Bleck EE: The etiology of arthrogryposis multiplex congenita. Clin 
Orthop 194:15-29, 1985 

13. Zeiter JH, Boniuk M: Ophthalmologic findings associated with arthrogryposis multiplex 
congenita: case report and review of the literature. J Pediatr Ophthatmol 
Strabismus 26:204-8, 1989 

Erciyes T1p Dergisi/ 1311991 
135 


