
Ýlk kez 1841'de tanýmlanmýþ olup, 1897'de
Schanz artrogripozis multipleks kongenita (AMK)
terimini kullanarak sendromu günümüzdeki haliyle
tarif etmiþtir (1). Otozomal resesif olarak geçen bu
sendrom yenidoðan döneminde %0.03 oranýnda
görülmektedir (1,2).

AMK klinik görünümüne göre üç kategoride
incelenir: 1) Olgularýn %50'sini oluþturur. Tipik
olarak üst ve alt ekstremite eklemlerinde fiks de-
formiteler ve kontraktürlerle karakterizedir. 2)
Eklem kontraktürlerine ek olarak kraniofasial ve
multiorgan anomalileri mevcuttur. 3) Ek olarak cid-
di santral sinir sistemi disfonksiyonu vardýr (1).

Bu deformitelerin cerrahi olarak düzeltilmesi
amacýyla opere edilen bir olgu nedeniyle AMK
sendromunu ve bu sendromda anestezik yaklaþýmý
irdelemeyi amaçladýk.

Olgu
Ekstremitelerindeki multipl deformiteler ne-

deni ile hastanemize baþvuran erkek hasta 5 yaþýn-
da, 20 kg aðýrlýðýnda ve 110 cm boyunda idi (Þekil
1). Femoral proksimal rotasyon deformitesinin
düzeltmesi amacýyla operasyonu planlanan has-
tanýn yapýlan sistemik muayenesinde, biyokimyasal
ve radyografik tetkiklerinde ek bir organ patoloji-
sine rastlanmadý.

Premedikasyon uygulanmayan hasta operas-
yon odasýna alýnarak monitörize (EKG, otomatik
sfigmomanometre aracýlýðýyla kan basýncý, puls ok-
simetre, farinkse yerleþtirilen prob vasýtasýyla vü-
cut sýcaklýðý) edildi. Venöz kanülasyon amacýyla, el
sýrtýnda bulunan periferik bir ven kullanýlarak 22G
kateter yerleþtirildi. Anestezi indüksiyonu için
tiopental 4 mg/kg, atrakurium besilat 0.3 mg/kg ve
alfentanil 10 mcg/kg i.v. verildi. Endotrakeal en-
tübasyon 6 numara kafsýz tüp vasýtasýyla herhangi
bir güçlükle karþýlaþýlmadan gerçekleþtirildi.
Anestezi idamesi %70 N2O- %30 O2 karýþýmýna
%0.3 izofloran ilavesiyle sürdürüldü. Alfentanilin
ortalama etki süresi göz önüne alýnarak; anestezi
indüksiyonundan 15 dk. sonra baþlayan cerrahi
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Summary
Arthrogryposis multiplex congenita is a rare syndrome.

Joints and muscle tissue are primarily effected in addition to
multiple visceral anomalies and central nervous system dys-
function. We report a case of arthrogryposis multiplex con-
genita and anaesthetic management in such cases is reviewed.
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öncesinde ve cerrahinin baþlamasýndan 20 dk. son-
ra olmak üzere iki kez alfentanil 10 mcg/kg i.v. ola-
cak þekilde toplam 20 mcg/kg ek doz alfentanil
uygulandý.

Peroperatif dönemde kan transfüzyonu yapýl-
masý gerekmedi. %0.2 NaCl-%5 dekstroz infüzyo-
nu 10 ml/kg/saat olacak þekilde verildi.

Anestezi indüksiyonundan sonra ilk 20 dk.
boyunca solunumu olmayan ve kullanýlan kas
gevþetici ajanýn etkisinde olan hastaya kontrole so-
lunum yaptýrýldý. Bu sürenin sonunda spontan so-
lunumu baþlayan hastanýn solunumu baskýlanma-
yarak asiste solunuma geçildi. Anestezi süresi 60
dk., operasyon süresi 45 dk. olan vakamýz cer-
rahinin bitimini takiben %100 O2 ile solutuldu. Kas
tonusu antagonize edilmeden spontan olarak geri
dönen hastanýn yeterli kas tonusuna eriþmesini ta-
kiben ekstübasyonu gerçekleþtirildi. Hasta gerekli

derlenme döneminden sonra servise gönderildi.
Peroperatif ve postoperatif dönemde herhangi bir
sorunla karþýlaþýlmadý.

Tartýþma
AMK, eklemlerin periartiküler kapsülünün ve

ligamentöz dokusunun kýsalmasý ve kalýnlaþmasý,
kaslarýn deðiþik derecelerde fibrozise uðramasý ve
myofibrillerin yerini yað dokusunun almasý sonucu
üst ve alt ekstremitelerde ekstraartiküler kontraktür
ile karakterize konjenital ve nonprogressif bir
sendromdur (1,3). Temporomandibular eklem de
etkilenmiþ olabilir (2). Ekstansiyon, fleksiyon, aktif
ve pasif eklem hareketleri kýsýtlýdýr.

Ýntrauterin fötus hareketleri azalmýþtýr (1,3,4).
Doðumda Apgar skoru genellikle 5'in altýndadýr
(4). Tahta bebek görünümü vardýr (1). Cilt ince,
gergin, þeffafdýr ve subkutan yað dokusunda
yapýsal bozukluk mevcuttur (1,2). Cilt travmaya
maruz kalmadan da kat yerlerinden bile kolaylýkla
zarara uðrayabilir (2).  Olgularýn %51'inde bebek-
lik döneminde çene ve dildeki yapýsal anomalilere
baðlý olarak emme ve yeme güçlüðü vardýr (5).
Yaþamýn sonraki döneminde konuþma güçlüðü
tabloya eþlik eder (5). Yüz hatlarýnýn ifadesiz ol-
masý yüze tipik bir görünüm kazandýrýr (5,6).
Mikronati, yüksek damak ve omega epiglot görülür
(6,7).

Akciðer hipoplastik ve interkostal kaslar zayýf
olabilir (3). Bu çocuklarda tekrarlayan akciðer in-
feksiyonlarý, konstipasyon ve geliþme geriliði sýktýr
(4,5). Ýleri derecede solunum sýkýntýsý ve beslenme
bozukluðu bulunan hastalarda trakeostomi ve gas-
trostomiye baþ vurulabilir (6).

Orta kulak deformitesine baðlý olarak iletici
tipte duyma kaybý, oftalmopleji, glokom, kornea ve
iriste kalýnlaþma, hepatorenal sendrom, kalp-
böbrek ve karaciðer anomalileri, gastroþizis, in-
testinal atrezi görülebilir (1,8,9,11,12-16).

Santral sinir sisteminin etkilendiði durumlarda
hastalarýn %50'si ilk bir yýl içinde ölür (1).
Anensefali, ensefalosel, kortikal frontal atrofi,
myelomeningosel spinal kordda atrofi ve spinal
muskuler distrofiye rastlanabilir (1,17). Periferik
sinirlerde demyelinizasyon, nöropati, hiporefleksi
ve hipotoni olabilir (18,19).

Þekil 1.
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Annelerinin saðlýklý olmasýna raðmen bazý
AMK'lý çocuklarda  maternal myastenia gravis ve
asetil kolin reseptörlerine karþý maternal otoanti-
korlar saptanmýþtýr (20,21).

Ekstraartiküler yapýlarýn cerrahi olarak rahat-
latýlmasý eklem fonksiyonlarýnýn tam olarak
kazanýlmasýný saðlamamakla birlikte eklem
hareketlerinin daha rahat ve fonsiyonel olmasýný
saðlar (1). Bununla beraber cerrahi tedavi sonrasýn-
da çocuðun büyümesine karþýn kontrakte eklem
kapsülünün ve rijid periartiküler dokularýn büyü-
meye eþlik edememesi sonucu eklem deformiteleri
ve hareket kýsýtlýlýðý tekrarlayabilir ve reoperasyon
gerekebilir.

AMK sendromlu hastalar preoperatif dönemde
iyi deðerlendirilerek organ patolojilerinin olup ol-
madýðý saptanmalý, böylece peroperatif ve posto-
peratif dönemde karþýlaþýlabilecek sorunlara karþý
hazýrlýklý olunup gerekli önlemler alýnmalýdýr. Biz
hastamýzda multipl eklem deformitesi ve hareket
kýsýtlýlýðýndan baþka herhangi bir organ patolojisine
rastlamadýk. AMK'nýn klinik sýnýflamasýna göre
hastamýz 1. kategoriye girmekte idi (1).

Bu hastalarýn venleri ince ve çok kývrýntýlý
olduðundan intravenöz kanülasyon oldukça zordur.  

Ancak biz kanülasyon esnasýnda bir güçlükle
karþýlaþmadýk. Mikronati hastanýn maske ile venti-
lasyonunu, mikronati, temporomandibular eklem
deformitesi ve omega epiglot ise entübasyonunu
zorlaþtýrýr. Preoperatif dönemde yaptýmýz deðer-
lendirmede yukarýda sözünü ettiðimiz patolojilere
rastalamadýk ve entübasyon güçlüðü ile karþýlaþ-
madýk. Zor entübasyon düþünülen hastalarda late-
ral boyun grafileri yol gösterici olabilir. Göðüs du-
varý ve omurga deformiteleri ventilasyon güçlüðü
yaratabilir ve hastalarýn postoperatif dönemde ven-
tilasyon tedavisine ihtiyaç gösterebilecekleri hatýr-
da bulundurulmalýdýr.

Ekstremite deformiteleri peroperatif dönemde
pozisyon güçlüðüne neden olabilir. Cilt kolay trav-
matize olduðu için mümkün olduðunca az flaster
kullanýlmalý ve baskýya uðrayan yerler pamukla
desteklenmelidir.

Hopkins  ve  ark.  AMK  sendromu  olan  ve
ektraartiküler yapýlarýn rahatlatýlmasý amacýyla
opere edilen iki hastada peroperatif dönemde
anestezik ajanlara baðlý olmaksýzýn geliþen, malign

hipertermiden daha farklý bir hipermetabolik yanýt-
la karþýlaþtýklarýný bildirmiþlerdir (22). Ogasawara
ve ark. AMK sendromu bulunan, tonsillektomi ve
adenoidektomi yapýlan hastalarýnda anestezi indük-
siyonu ve idamesinde azot protoksit ve sevofloran
kullanmýþlar, halotan ve süksinilkolinden kaçýnýl-
masý gerektiðini vurgulamýþlardýr (23). Biz gerek
premedikasyon amacýyla, gerekse nondepolarizan
kas gevþetici ajanýn etkisini antagonize etmek için
neostigmin ile birlikte atropin kullanýmýndan
kaçýndýk. Anestezi süresince hipermetabolik bir
yanýtla karþýlaþmadýk.

Sonuç olarak; AMK sendromu olan hastalarda
iyi bir preoperatif deðerlendirmenin yapýlmasý, per-
operatif dönemde kapsamlý bir monitörizasyon ile
birlikte cildin travmaya uðramasýnýn önlenmesi ve
ekstremitelerin en uygun posizyonda desteklenerek
tesbit edilmesi ve postoperatif dönemde karþýlaþýla-
bilecek solunum sýkýntýsý ve benzeri sorunlar için
hazýrlýklý bulunulmasý gerektiði kanýsýna vardýk.
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