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ÖZET

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK); multipl
eklem kontraktürleri ile karakterize konjenital bir
defekttir. Nöropatik ve miyopatik hastalıklar veya fötal
eklem hareketliliğini azaltan herhangi bir nedenle
karakterizedir. Doğumda multipl ve genellikle simetrik
eklem anormallikleri ile beraber olan musküler ve
yumuşak doku hipoplazisi ile fark edilir. Multipl eklem
kontraktürleri nedeniyle bu hastaların sık operasyonu
gerekmektedir. Entübasyon güçlüğüne yol açabile-
cek mandibula hareketlerindeki kısıtlılık, tortikolis,
skolyoz, malign hipertermi riski gibi nedenlerle
anesteziyolog açısından önemi olan bir hastalıktır.  
Biz 2002-2003 yılında karşılaştığımız 4 ayrı olgu
nedeniyle bu sendrom ile ilgili tecrübelerimizi
bildirmeyi amaçladık.
OLGU I: 3,5 yaşındaki erkek hasta pes ekina varus
(PEV) nedeniyle ameliyata alındı. Tiopental +
Vekuronyum ile anestezi indüksiyonu sağlanan has-
taya  idamede % 1-2 izofluran + % 50 N2O + % 50 O2
karışımı kullanıldı.
OLGU II: 7 yaşındaki erkek hasta, sağ elindeki defor-
mitenin düzeltilmesi amacıyla ameliyata alındı.
Tiopental + Vekuronyum ile anestezi indüksiyonu
yapılan hastaya %1-2 izofluran + % 50 N2O + % 50
O2 idamede kullanıldı.
OLGU III:  3 yaşındaki erkek hasta doğumsal kalça
çıkığı (DKÇ) onarımı nedeniyle ameliyata alındı.
Sevofluran maske ile solutularak indüksiyon sağ-
landı. İdamede % 2-3 sevofluran + % 50 N2O+ % 50
O2 ile birlikte gerektiğinde 1 mcg.kg-1 fentanil kul-
lanıldı.
OLGU IV: 9 aylık kız hasta PEV nedeniyle, düzeltici
alçı yapmak üzere ameliyata alınan hastaya 30 mg
İM olarak ketamin yapıldı. İdamede maske ile % 50
N2O + % 50 O2 uygulandı.
Anestezi açısından özellikleri olan ve tekrarlayıcı
ameliyat gerektirmesi nedeniyle riskli bir sendromdur. 
_______________________________________________
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Bu retrospektif değerlendirmemizde kullanılan farklı
anestezik ajanlarla ilgili tecrübelerimizi bildirdik. 
Anahtar Kelimeler: Artrogripozis Multipleks
Konjenita, Artrogripozis Multipleks Konjenita
Anestezisi.

SUMMARY
Anestgesia of Arthrogryposis Multiplex
Kongenita :  Four Cases

Arthrogryposis multiplex kongenita (AMC) is a con-
genital defect characterized by multiple joint contrac-
tures. It is characterized by neuropathic and myo-
pathic diseases or any reason that decreases fetal
joint mobility. It is recognized at delivery  with multiple
and general symetric joint anomalies accompanying
muscular and soft tissue hypoplasy. Those patients
are frequently operated because of multiple joint con-
tractures. Difficult intubation due to restricted
mandibula mobility, torticollis, scoliosis, maligne
hypertermia are the important problems for the anes-
thesiologist. Our aim is to publish our four experi-
ences between 2002-2003.
Case I: A 3.5  year-old male patient was operated for
PEV. Thiopental + vecuronium was used for anes-
thesia induction and %1-2 isoflurane + %50 N2O/O2
mixture was used for the maintenance.
Case II: A 7 year-old male was operated for the
deformity at right hand. Thiopental + vecuronium was
used for anesthesia induction and %1-2 isoflurane +
%50 N2O/O2 mixture was used for the maintenance.
Case III: A 3 year-old  male was operated for con-
genital hip dislocation. Induction was performed by
sevoflurane inhalation, %2-3 sevoflurane + %50
N2O/O2 mixture was used for the maintenance and 1
mcg.kg-1 fentanyl when needed.
Case IV: A 9 year-old female was operated for pes
PEV. For the induction 30 mg intramuscular ketamine
and %50 N2O/O2 mixture by facial mask was the
choice for the maintenance.
AMC is a syndrome which carries potential risk for
anesthesiologist as the patients need to be operated
for several times.We would like to share our experi-
ences of the anesthesia of the four AMC cases.
Key Words: Arthrogryposis Multiplex Kongenita,
Anesthesia of Arthrogryposis Multiplex Kongenita.
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GİRİŞ

Artrogripozis multipleks konjenita, konjenital
eklem kontraktürleri ile beraberinde nörolojik ve mi-
yopatik etyolojiye sahip olan semptom kompleksidir.
1841’de ilk olarak Otto tarafından konjenital miyodis-
trofi olarak tarif edildi. 1923’de Stern tarafından
Arthrogripozis Multipleks Konjenita adı verilerek tarif-
lendi. Ancak çalışmaların coğu pediatrik ortopedist-
lerce yapılmış (1). Eklem deformiteleri primer olarak
nörojenik kaynaklı (> % 90) olup geri kalanı mi-
yopatik nedenlidir(2). Her grup lezyon yerleşimi veya
biyokimyasal patolojilere göre birçok subgruba ayrıla-
bilir (Tablo-I). Bunlar kardiyak lezyonlar (PDA, aort
stenozu, aort koarktasyonu, siyanotik kalp hastalığı)
ve pulmoner lezyonlar (restriktif akciğer hastalığı)
gibi viseral anormallikler, merkezi sinir sistemi lezyon-
ları (anansefali), genitoüriner problemler ve krani-
yofasiyal deformiteler olabilir. Doğumda multipl ve
genellikle simetrik eklem anormallikleri ile beraber
olan musküler ve yumuşak doku hipoplazisi ile fark
edilir. Bu anormallikler organ fonksiyonlarını etkile-
mektedir. Gastroşizis, genitoüriner sistem anormallik-
leri, yarık damak, kardiyovasküler defektler ortaya
çıkar (3).

TABLO - I
AMK ile Beraber Olan Konjenital Anormallikler

________________________________________________
Organ Sistemi Anormallikler
________________________________________________
Baş ve Boyun - Kraniyostenoz

- Mandibulafasyal dizostosis
- Mikrognatiya
- Mikroftalmi
- Fasiyal dipleji (Mobious sendromu)
- Klippel-Feil sendromu
- Düşük kulak
- Yüksek damak

Omuz - Sprengel deformitesi

Vertebra - Vertebral anormaliteler
- Spina bifida
- Sakral agenezi
- Skolyoz-kifoz

Kardiyovasküler 
sistem - Konjenital kalp hastalığı

Solunum sistemi - Trakeaözafageal fistül
- Hipoplastik akciğer

Genitoüriner sistem - Renal anormaliteleri
- Kriptoorşit
- Skrotal defekt
- Vajina/uterus yokluğu

Karın - İnguinal fıtıklar

Ekstremiteler - Patella yokluğu
- Sindaktili
- Kontraksiyon bandları
- Klinodaktili

________________________________________________
AMK: Artrogripozis multipleks konjenita
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Artrogripozis multipleks konjenita da anestezik
yaklaşım tam tarif edilememiştir. Çünkü farklı patolo-
jilerin ayrı ayrı değerlendirilmesi gerekmektedir
(Tablo-II). Bizim olgularımızın etyolojik mekaniz-
maları bilinmemektedir.Artrogripozis multipleks kon-
jenita (AMK); multipl eklem kontraktürleri ile karak-
terize konjenital bir defektir. Nöropatik ve miyopatik
hastalıklar veya fötal eklem hareketliliğini azaltan
herhangi bir nedenle karakterizedir. 3000 doğumda
bir rastlanmaktadır (4). 

TABLO - II
AMK’li Olgularda Anestezide Beklenenler

________________________________________________

Anestezik Durum Anormallik
________________________________________________

Airway - Mikrognatiya
- Servikal vertebra deformiteleri
- Yüksek damak

İndüksiyon ajanları - Azalmış kas dokusuna bağlı 
artmış hassasiyet

Kas gevşeticiler - Azalmış kas dokusuna bağlı 
artmış hassasiyet

Süksinil kolin - Miyojenik nedene bağlı artmış 
MH şüphesi

İdame-inhalasyon - Miyojenik nedene bağlı artmış
ajanları MH şüphesi

- Ventilasyon desteği kesildiğinde 
artan solunum depresyon riski

Rejyonel blok - Vertebra deformiteleri
- Spinal kordda anormallik (ön

boynuz hücrelerinde azalma)
- Anormal BOS
- Eklem konraktürleri

________________________________________________

AMK: Artrogripozis multipleks konjenita 
MH: Malign hipertermi BOS: Beyin omurilik sıvısı

Biz, 2002-2003 yılında karşılaştığımız 4 ayrı oldu
nedeniyle bu sendrom ile ilgili tecrübelerimizi
bildirmeyi amaçladık.

OLGU I: 3,5 yaşındaki erkek hasta pes
ekinavarus nedeniyle ameliyata alındı. Tiopental +
Vekuronyum ile anestezi indüksiyonu sağlanan has-
taya 4,5 numara kafsız tüple sorunsuz olarak tek
seferde endotrakeal entübasyon (ETE) yapıldı.
İdamede % 1-2 izofluran + % 50 N2O + % 50 O2
karışımı kullanıldı. Ameliyat 135 dk sürdü. Sorunsuz
olarak uyandırıldı. Postoperatif 5. günde taburcu
oldu.

OLGU II: 7 yaşındaki erkek hasta sağ elindeki
deformitenin düzeltilmesi amacıyla ameliyata alındı.
Tiopental + Vekuronyum ile anestezi indüksiyonu
yapılan hastaya 6 numara kaflı tüple tek seferde
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sorunsuz olarak ETE yapıldı. %1-2 izofluran + % 50
N2O + % 50 O2 idamede kullanıldı. 120 dk. süren
operasyon sonunda hasta sorunsuz olarak uyandırıldı.
Postoperatif 4. gün hasta taburcu edildi.

OLGU III:  3 yaşındaki erkek hasta DKÇ onarımı
nedeniyle ameliyata alındı. Sevofluran maske ile solu-
tularak indüksiyon sağlandı. Damar yolu açıldıktan
sonra 1 mcg.kg-1 fentanil + vekuronyum yapıldı. 4
numara kafsız tüple sorunsuz olarak tek seferde ETE
yapıldı. İdamede % 2-3 sevofluran + % 50 N2O+ %
50 O2 ile birlikte gerektiğinde 1 mcg.kg-1 fentanil kul-
lanıldı. Ameliyat 150 dk. sürdü. Ameliyat sonunda
sorunsuz olarak ekstübe edilen hasta postoperatif
12.gün sorunsuz olarak taburcu edildi.

OLGU IV: 9 aylık kız hasta PEV nedeniyle düzelti-
ci alçı yapmak üzere ameliyata alınan hastaya 30 mg
İM olarak ketamin yapıldı. İdamede maske ile % 50
N2O + % 50 O2 uygulandı. Ameliyat 45 dk. sürdü.
Sorunsuz olarak uyandırılan hasta postoperatif 3.
günde taburcu oldu.

TARTIŞMA

Bu sendrom, primer olarak pediatrik popülasyon-
da görülmekte ve sıklıkla ortopedik girişimler uygu-
lanmaktadır. Erişkin hastalarda nadiren anestezi
gerekmektedir.

Multipl eklem kontraktürleri nedeniyle bu hasta-
ların sık operasyonu gerekmektedir. Anestezi açısın-
dan entübasyon güçlüğü, intravenöz girişimlerde
güçlük, anormal ilaç reaksiyonları ve  malign hiper-
termi riski söz konusudur (5).

Baines ve arkadaşları, 32 yılda  398 kez anestezi
uygulanan 67 olguluk serilerinde  235’i halotan olmak
üzere, malign hipertermiyi tetikleyen çeşitli anestezi
ajanları kullanmışlar, ancak hiçbir olguda malign
hipertermi gözlemlememişler (6). Hopkins ve arka-
daşları ise, arthrogripozis multipleks konjenitalı iki
olguda ani ateş yükselmesi, end-tidal CO2 yükselme-
si, kalp hızı yükselmesi gibi durumlarla karşılaşmışlar,
ancak yapılan biyokimyasal değerlendirmede serum
potasyum, kreatinfosfokinaz ve pH değerleri normal
bulunmuş ve idrarda myoglobuline rastlamamışlar. Bu
verilere dayanarak olayın hipertermi olmayıp, kul-
lanılan ajana bağlı olmayan hipermetabolik cevap
olduğunu öne sürmüşler (7). Kanaya ve ark. sevoflu-
ran kullandıkları AMK'lı hastada hipertermi ile
karşılaştıklarını bildirirken (8). Ogasawara ve ark. 6
yaşındaki hastaya %1-5 sevofluran indüksiyonu kul-
lanmışlar ve indüksiyon, idame ve uyanma esnasında
bir problemle karşılaşmadıklarını bildirmişlerdir (9).
Bizim olgularımızdan birine sevofloran uygulandı ve
sorunsuz olarak operasyon uygulandı ve postoperatif
12 nci gün hasta taburcu edildi.  
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Shirashi ve ark. bilateral kalça eklemi yumuşak
dokusuna yapılacak müdahale nedeniyle ameliyata
alınan hastada indüksiyonda propofol ve
veküronyum, idamede % 40 N2O/O2 ve 6
mg.kg.saat-1 propofol infüzyonu kullanmışlardır.
Propofolün AMK'lı hastalarda güvenle kullanılabile-
ceğini bildirmişlerdir (10). 

Rozkowski ve ark. erişkin gebede bupivakain ile
devamlı spinal anestezi uygulamışlar; anne ve bebek
için güvenli bir yöntem olarak bildirmişlerdir(11).
Quance ise, sezeryan için 21 yaşındaki AMK’lı bir
olguda  epidural anestezi uygulamışlardır (12).

Kimura ve ark. 10 ile 17 yaşları arasında toplam
6 kez anestezi almak zorunda kalan erkek hastada
boyun hareketlerinde kısıtlılık, ağzın yeterli açılama-
ması ve kısa epiglottis nedeniyle karşılaştıkları zor
endotrakeal entübasyonu bildirmişler. İndüksiyonda
6.6 mg.kg-1 tiopental ve idamede enfluran kullandık-
larını ve bunun güvenli olduğunu bildirmişlerdir (13). 

Oberoi ve ark. 11 yaşındaki erkek hastada ante-
rior transvers subkostal extraperitoneal insizyonla
pyelolitotomi uygulamışlardır. Anestezi de 10-15
µg.kg.dk-1 ketamin devamlı infüzyonu uygulamışlar
ve sonuçlarını başarılı olarak bildirmişlerdir (14).
Bizim bir olgumuza  da ketamin uygulandı ve her-
hangi bir sorunla karşılaşılmadı.

Nguyen NH ve ark. iki pediyatrik neonatal AMK'lı
hastada fiberoptik bronkoskop kullanarak LMA kul-
landıklarını ve endotrakeal entübasyon yaptıklarını
bildirmişler ve kullanılan anestezik ajandan çok kon-
jenital problemlere bağlı entübasyondan bahsederek
girişim için her türlü ekipmanın önemine değin-
mişlerdir (2). Okawa ve ark. 2 aylık bebeğe fiberoptik
entübasyon uygulamışlar, postoperatif 13 üncü gün
sık desatürasyon epizotlarını takiben eks olmuş,
ancak yapılan otopsi sonucu hipoplazik akciğer ve
toraks olduğu görülmüştür(15).

En küçüğü 9 aylık, en büyüğü 7 yaşında olan
olgularımıza farklı intravenöz ve volatil ajanlar kullan-
mamıza rağmen herhangi bir problemle karşılaşıl-
madı. Ayrıca literatürde daha geniş hasta grubunda
çok farklı anestezi uygulanan,  ancak birkaç olguda
hipermetabolik olay dışında başka bir sorunla
karşılaşılmamış olması AMK olgularında, anestezik
yaklaşımdan çok sendroma ait konjenital anormallik-
lere bağlı problemlerin sorun yarattığı görülmektedir. 

Sonuç olarak, AMK’li olgulara dikkatli yaklaşımla
gerekli önlemler alınarak yapılan girişimlerde herhan-
gi bir sorunla karşılaşılmayacağı düşünülmektedir.
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