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OZET

Artrogripozis multipleks konjenita (AMK); multipl
eklem kontraktlirleri ile karakterize konjenital bir
defekttir. N6ropatik ve miyopatik hastaliklar veya fotal
eklem hareketliligini azaltan herhangi bir nedenle
karakterizedir. Dogumda multipl ve genellikle simetrik
eklem anormallikleri ile beraber olan muskiler ve
yumusak doku hipoplazisi ile fark edilir. Multipl eklem
kontrakttirleri nedeniyle bu hastalarin sik operasyonu
gerekmektedir. Entiibasyon glgliigiine yol agabile-
cek mandibula hareketlerindeki kisithlik, tortikolis,
skolyoz, malign hipertermi riski gibi nedenlerle
anesteziyolog agisindan é6nemi olan bir hastaliktir.
Biz 2002-2003 yilinda karsilastigimiz 4 ayri olgu
nedeniyle bu sendrom ile ilgili tecriibelerimizi
bildirmeyi amacladik.

OLGU I: 3,5 yagsindaki erkek hasta pes ekina varus
(PEV) nedeniyle ameliyata alindi. Tiopental +
Vekuronyum ile anestezi indiiksiyonu saglanan has-
taya idamede % 1-2 izofluran + % 50 N,O + % 50 O,
karisimi kullanildi.

OLGU IlI: 7 yasindaki erkek hasta, sag elindeki defor-
mitenin diizeltiimesi amaciyla ameliyata alind..
Tiopental + Vekuronyum ile anestezi indiiksiyonu
yapilan hastaya %1-2 izofluran + % 50 N,O + % 50
O, idamede kullanildi.

OLGU IlI: 3 yasindaki erkek hasta dogumsal kalga
cikigi (DKC) onarimi nedeniyle ameliyata alindi.
Sevofluran maske ile solutularak indiiksiyon sag-
landi. idamede % 2-3 sevofluran + % 50 N,O+ % 50
O, ile birlikte gerektiginde 1 mcg.kg-' fentanil kul-
lanildi.

OLGU IV: 9 aylik kiz hasta PEV nedeniyle, diizeltici
algi yapmak lizere ameliyata alinan hastaya 30 mg
IM olarak ketamin yapildi. [damede maske ile % 50
N5O + % 50 O, uygulandi.

Anestezi acgisindan O&zellikleri olan ve tekrarlayici
ameliyat gerektirmesi nedeniyle riskli bir sendromdur.
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Bu retrospektif degerlendirmemizde kullanilan farkli
anestezik ajanlarla ilgili tecriibelerimizi 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 N,O/O,
mixture was used for the maintenance.

Case Il: 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 N,0O/0, mixture was used for the maintenance.
Case Ill: A 3 year-old male was operated for con-
genital hip dislocation. Induction was performed by
sevoflurane inhalation, %2-3 sevoflurane + %50
N,0/O, mixture was used for the maintenance and 1
mcg.kg! fentanyl when needed.

Case IV: A 9 year-old female was operated for pes
PEV. For the induction 30 mg intramuscular ketamine
and %50 N,0/O, 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.

367



Kirdemir - Akan - Marsan - Urfalioglu - G6gus
GiRiS

Artrogripozis multipleks konjenita, konjenital
eklem kontrakturleri ile beraberinde nérolojik ve mi-
yopatik etyolojiye sahip olan semptom kompleksidir.
1841'de ilk olarak Otto tarafindan konjenital miyodis-
trofi olarak tarif edildi. 1923'de Stern tarafindan
Arthrogripozis Multipleks Konjenita adi verilerek tarif-
lendi. Ancak calismalarin cogu pediatrik ortopedist-
lerce yapilmig (1). Eklem deformiteleri primer olarak
norojenik kaynakli (> % 90) olup geri kalani mi-
yopatik nedenlidir(2). Her grup lezyon yerlesimi veya
biyokimyasal patolojilere gore bircok subgruba ayrila-
bilir (Tablo-I). Bunlar kardiyak lezyonlar (PDA, aort
stenozu, aort koarktasyonu, siyanotik kalp hastaligr)
ve pulmoner lezyonlar (restriktif akciger hastalidr)
gibi viseral anormallikler, merkezi sinir sistemi lezyon-
lari (anansefali), genitoliriner problemler ve krani-
yofasiyal deformiteler olabili. Dogumda multipl ve
genellikle simetrik eklem anormallikleri ile beraber
olan muskiler ve yumusak doku hipoplazisi ile fark
edilir. Bu anormallikler organ fonksiyonlarini etkile-
mektedir. Gastrosizis, genitolriner sistem anormallik-
leri, yarik damak, kardiyovaskiiler defektler ortaya
cikar (3).

TABLO - I
AMK ile Beraber Olan Konjenital Anormallikler

Organ Sistemi Anormallikler

Bas ve Boyun - Kraniyostenoz

- Mandibulafasyal dizostosis

- Mikrognatiya

- Mikroftalmi

- Fasiyal dipleji (Mobious sendromu)
- Klippel-Feil sendromu

- Dustik kulak

- Yiiksek damak

Omuz - Sprengel deformitesi

- Vertebral anormaliteler
- Spina bifida

- Sakral agenezi

- Skolyoz-kifoz

Vertebra

Kardiyovaskiiler

sistem - Konjenital kalp hastaligi
Solunum sistemi - Trakeadzafageal fistiil
- Hipoplastik akciger

Genitoiiriner sistem - Renal anormaliteleri
- Kriptoorsit
- Skrotal defekt
- Vajina/uterus yoklugu

Karin - Inguinal fitiklar
Ekstremiteler - Patella yoklugu
- Sindaktili
- Kontraksiyon bandlari
- Klinodaktili

AMK: Artrogripozis multipleks konjenita
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Artrogripozis multipleks konjenita da anestezik
yaklasim tam tarif edilememistir. Clinki farkli patolo-
jilerin ayri ayri dederlendirilmesi gerekmektedir
(Tablo-II). Bizim olgularimizin etyolojik mekaniz-
malari bilinmemektedir.Artrogripozis multipleks kon-
jenita (AMK); multipl eklem kontraktiirleri ile karak-
terize konjenital bir defektir. Néropatik ve miyopatik
hastaliklar veya fotal eklem hareketliligini azaltan
herhangi bir nedenle karakterizedir. 3000 dogumda
bir rastlanmaktadir (4).

TABLO - II
AMK'li Olgularda Anestezide Beklenenler

Anestezik Durum Anormallik

Airway - Mikrognatiya
- Servikal vertebra deformiteleri
- Yiiksek damak

indiiksiyon ajanlari - Azalmis kas dokusuna bagli
artmig hassasiyet

Kas gevseticiler - Azalmis kas dokusuna bagl

artmis hassasiyet

Siiksinil kolin - Miyojenik nedene bagl artmis

MH suphesi

idame-inhalasyon
ajanlan

- Miyojenik nedene badli artmis
MH suphesi

- Ventilasyon destedi kesildiginde
artan solunum depresyon riski

- Vertebra deformiteleri

- Spinal kordda anormallik (6n
boynuz hiicrelerinde azalma)

- Anormal BOS

- Eklem konraktrleri

Rejyonel blok

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

Biz, 2002-2003 yilinda karsilastigimiz 4 ayr oldu
nedeniyle bu sendrom ile ilgili tecribelerimizi
bildirmeyi amacladik.

OLGU I: 3,5 yasindaki erkek hasta pes
ekinavarus nedeniyle ameliyata alindi. Tiopental +
Vekuronyum ile anestezi indiiksiyonu saglanan has-
taya 4,5 numara kafsiz tliple sorunsuz olarak tek
seferde endotrakeal entliibasyon (ETE) vyapildi.
idamede % 1-2 izofluran + % 50 N,O + % 50 O,
karisimi kullanildi. Ameliyat 135 dk siirdi. Sorunsuz
olarak uyandirildi. Postoperatif 5. glinde taburcu
oldu.

OLGU II: 7 yasindaki erkek hasta sag elindeki
deformitenin diizeltiimesi amaciyla ameliyata alindi.
Tiopental + Vekuronyum ile anestezi indiiksiyonu
yapilan hastaya 6 numara kafli tiple tek seferde
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sorunsuz olarak ETE yapildi. %1-2 izofluran + % 50
N,O + % 50 O, idamede kullanildi. 120 dk. siiren
operasyon sonunda hasta sorunsuz olarak uyandirildi.
Postoperatif 4. glin hasta taburcu edildi.

OLGU III: 3 yasindaki erkek hasta DKC onarimi
nedeniyle ameliyata alindi. Sevofluran maske ile solu-
tularak indiksiyon saglandi. Damar yolu agildiktan
sonra 1 mcg.kg! fentanil + vekuronyum yapildi. 4
numara kafsiz tiiple sorunsuz olarak tek seferde ETE
yapildi. Idamede % 2-3 sevofluran + % 50 N,O+ %
50 O, ile birlikte gerektiginde 1 mcg.kg-! fentanil kul-
lanildi. Ameliyat 150 dk. sirdid. Ameliyat sonunda
sorunsuz olarak ekstiibe edilen hasta postoperatif
12.gln sorunsuz olarak taburcu edildi.

OLGU 1V: 9 aylik kiz hasta PEV nedeniyle diizelti-
ci algl yapmak Uzere ameliyata alinan hastaya 30 mg
IM olarak ketamin yapildi. idamede maske ile % 50
N,O + % 50 O, uygulandi. Ameliyat 45 dk. strdd.
Sorunsuz olarak uyandirilan hasta postoperatif 3.
giinde taburcu oldu.

TARTISMA

Bu sendrom, primer olarak pediatrik popiilasyon-
da goriilmekte ve siklikla ortopedik girisimler uygu-
lanmaktadir. Eriskin hastalarda nadiren anestezi
gerekmektedir.

Multipl eklem kontraktiirleri nedeniyle bu hasta-
larin sik operasyonu gerekmektedir. Anestezi agisin-
dan entilibasyon gligligl, intraventz girisimlerde
gugliik, anormal ilag reaksiyonlari ve malign hiper-
termi riski s6z konusudur (5).

Baines ve arkadaslar, 32 yilda 398 kez anestezi
uygulanan 67 olguluk serilerinde 235'i halotan olmak
Uzere, malign hipertermiyi tetikleyen gesitli anestezi
ajanlan kullanmiglar, ancak higbir olguda malign
hipertermi g6zlemlememisler (6). Hopkins ve arka-
daslari ise, arthrogripozis multipleks konjenital iki
olguda ani ates yukselmesi, end-tidal CO, yukselme-
si, kalp hiz1 ylikselmesi gibi durumlarla karsilasmislar,
ancak yapilan biyokimyasal degerlendirmede serum
potasyum, kreatinfosfokinaz ve pH dederleri normal
bulunmus ve idrarda myoglobuline rastlamamigslar. Bu
verilere dayanarak olayin hipertermi olmayip, kul-
lanilan ajana badli olmayan hipermetabolik cevap
oldugunu 6ne siirmisler (7). Kanaya ve ark. sevoflu-
ran kullandiklari AMK'li hastada hipertermi ile
karsilastiklarini bildirirken (8). Ogasawara ve ark. 6
yasindaki hastaya %1-5 sevofluran indiksiyonu kul-
lanmiglar ve indiiksiyon, idame ve uyanma esnasinda
bir problemle karsilasmadiklarini bildirmislerdir (9).
Bizim olgularimizdan birine sevofloran uygulandi ve
sorunsuz olarak operasyon uygulandi ve postoperatif
12 nci glin hasta taburcu edildi.

Shirashi ve ark. bilateral kalga eklemi yumusak
dokusuna yapilacak miidahale nedeniyle ameliyata
allnan hastada indilksiyonda propofol ve
vekironyum, idamede % 40 N,O/O, ve 6
mg.kg.saat! propofol inflizyonu kullanmiglardir.
Propofoliin AMK'li hastalarda glvenle kullanilabile-
cegini bildirmislerdir (10).

Rozkowski ve ark. eriskin gebede bupivakain ile
devamli spinal anestezi uygulamiglar; anne ve bebek
icin glivenli bir yontem olarak bildirmislerdir(11).
Quance ise, sezeryan igin 21 yasindaki AMK'li bir
olguda epidural anestezi uygulamiglardir (12).

Kimura ve ark. 10 ile 17 yaslari arasinda toplam
6 kez anestezi almak zorunda kalan erkek hastada
boyun hareketlerinde kisitlilik, agzin yeterli agilama-
masl ve kisa epiglottis nedeniyle karsilastiklari zor
endotrakeal entiibasyonu bildirmisler. Indiiksiyonda
6.6 mg.kg-! tiopental ve idamede enfluran kullandik-
larini ve bunun giivenli oldugunu bildirmislerdir (13).

Oberoi ve ark. 11 yasindaki erkek hastada ante-
rior transvers subkostal extraperitoneal insizyonla
pyelolitotomi uygulamislardir. Anestezi de 10-15
Mg.kg.dkl ketamin devamli inflizyonu uygulamislar
ve sonuglarini basarili olarak bildirmislerdir (14).
Bizim bir olgumuza da ketamin uygulandi ve her-
hangi bir sorunla karsilagiimadi.

Nguyen NH ve ark. iki pediyatrik neonatal AMK'li
hastada fiberoptik bronkoskop kullanarak LMA kul-
landiklarini ve endotrakeal entiibasyon yaptiklarini
bildirmisler ve kullanilan anestezik ajandan gok kon-
jenital problemlere badl entiibasyondan bahsederek
girisim icin her tirli ekipmanin 6nemine degin-
mislerdir (2). Okawa ve ark. 2 aylik bebede fiberoptik
entlibasyon uygulamislar, postoperatif 13 ncl giin
sik desatiirasyon epizotlarini takiben eks olmus,
ancak yapilan otopsi sonucu hipoplazik akciger ve
toraks oldugu gorilmistiir(15).

En kiicidlu 9 aylk, en biylgl 7 yasinda olan
olgularimiza farkli intravenoz ve volatil ajanlar kullan-
mamiza ragmen herhangi bir problemle karsilasil-
madi. Ayrica literatiirde daha genis hasta grubunda
cok farkli anestezi uygulanan, ancak birkag olguda
hipermetabolik olay disinda baska bir sorunla
karsilasiimamis olmasi AMK olgularinda, anestezik
yaklasimdan gok sendroma ait konjenital anormallik-
lere bagll problemlerin sorun yarattigi gorilmektedir.

Sonug olarak, AMK'li olgulara dikkatli yaklagimla
gerekli 6nlemler alinarak yapilan girigsimlerde herhan-
gi bir sorunla karsilasilmayacadi disiinilmektedir.
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