
rtrogripozis multipleks konjenita (AMC), doğum sırasında mevcut
olan çoklu eklem kontraktürünü ifade etmek için kullanılan terim-
dir. Sıklığının çeşitli toplumlarda değişmekle birlikte, 1: 3000-1:

56000 arasında olduğu bildirilmiştir.1 Değişik vücut bölgelerinde iki veya
daha fazla eklemin sabit pozisyonu ve hareket kısıtlılığı ile karakterize olan
bu durum, tek başına veya diğer anomaliler ile birlikte bulunabilir. Önce-
leri ‘arthrogryposis’ bir hastalığı ifade ederken, bugün AMC’nin nöromüs-
küler sisteme ait hastalıkların bir bulgusu olduğu açıktır.2 Klasik bir AMC
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Polihidramniyos ile Ortaya Çıkan
Artrogripozis Multipleks Konjenita:

İki Olgu Sunumu

ÖÖZZEETT  Artrogripozis multipleks konjenita (AMC), doğumsal eklem kontraktürü sendromlarından
oluşan heterojen bir gruptur. İki olgunun sunumu ile üçüncü trimesterde polihidramniyos bulunan
olgularda AMC tanısına dikkat çekmeyi amaçlıyoruz.  Anneler 26 ve 32. gebelik haftaları arasında
kliniğimize yönlendirilmişlerdi. İki boyutlu (2D) ultrasonografide bulgularımız: polihidramniyos,
artmış ense kalınlığı, mide cebinin izlenmemesi, hafif ventrikülomegali (bir olguda) ve fetal eks-
tremitelerin sabit pozisyonu idi. Üç boyutlu (3D) görüntüleme ile fetal ekstremite ve vücudun sabit
duruş bozukluğu gösterildi. Dört boyutlu (4D) ultrasonografi ile fetal hareketlerin yokluğu doğru-
landı. Gebeliklerin ikisi de 32 ve 41 gebelik haftalarında fetal-neonatal ölüm ile sonuçlandı. Poli-
hidramniyos bulunan bir olguda fetal AMC tanısı konvansiyonel ultrasonografi ile kolaylıkla
koyulabilir. Üç boyutlu ultrasonografi ile ebeveynler için daha anlaşılabilir resimler elde edilebilir.
Eğer AMC olgusunda polihidramniyos mevcutsa prognoz kötü olabilir. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Fetal hareket; artrogripoz; prenatal tanı; amniyon

AABBSS  TTRRAACCTT  Arthrogryposis multiplex congenita (AMC) is a heterogeneous group of congenital
contracture syndromes. We present two cases and attempt to increase the awareness for the diag-
nosis of AMC in the cases with polyhydramniosis at third trimester.  Two mothers were refereed
at 26 and 32 weeks of gestation. The findings by two dimensional (2D)  ultrasonography were: poly-
hydramniosis, increased nuchal edema, nonvisible stomach, mild ventriculomegaly (in one case) and
fixed position of the fetal extremities. Three-dimensional images were used to demonstrate the
fixed postural abnormalities of the fetal extremities and body. Four-dimensional ultrasonography
was used to confirm the absence of fetal movements. Both of the pregnancies resulted with fetal-
neonatal demise at 32 and 41 weeks of gestation.  In a case with polyhydramniosis the prenatal di-
agnosis of fetal AMC can easily be made by conventional ultrasonography. Three dimensional
imaging might provide images which might be more understandable for the parents. In a case of
AMC associated with polyhidramniosis the prognosis might be poor. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Fetal movement; arthrogryposis; prenatal diagnosis; amnion 
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ol gu sun da el ler, el bi lek le ri, dir sek ler, omuz lar, kal-
ça lar, diz ler ve ayak lar tu tul muş tur. Ay rı ca ak ci ğer
hi pop la zi si, kı sa um bi li kal kor don, baş ve yüz de ği-
şik lik le ri, kı sa bo yun, dü şük ku lak lar, in tra u te rin
ge liş me ge ri li ği ve art mış am ni yos ma yi i ti pik bul-
gu la rı ara sın da sa yı la bi lir.3,4 Po li hid ram ni yos AMC
ol gu la rın da en sık baş vu ru se bep le rin den bi ri dir.5

Pre na tal dö nem de ta nı sı ul tra so nog ra fik in ce le me -
de fe tal ha re ke tin az ve ya hiç ol ma ma sı nın tes pi ti -
ne da ya nır.6 Art mış am ni yos ma yi i nin de
yar dı mıy la 3D-4D ul tra so nog ra fi eks tre mi te le rin
po zis yo nu nu ve fe tal ha re ke tin yok lu ğu nu ko lay ca
or ta ya koy mak ta dır.7,8 Biz de kli ni ği miz de ta nı sı
ko yu la rak do ğu mu ger çek leş ti ril miş olan iki ol gu -
yu su na rak po li hid ram ni yos ile AMC bir lik te li ği ne
dik kat çek mek is te dik.

OLGU SUNUMLARI

OL GU 1

Kli ni ği mi ze 26. ge be lik haf ta sın da kon trol ama cıy -
la baş vu ran an ne (25 y, g2,p1), ön ce ki ge be li ği nin
de fe tal ka yıp ile so nuç lan dı ğı nı ifa de et mek tey di.
Bu be bek le il gi li kar yo tip ve otop si kay dı bu lun -
ma mak tay dı, ya kın ak ra ba ev li li ği mev cut tu. Ya pı -
lan so nog ra fik in ce le me de (Phi lips HD 11, 4-8
MHz kon veks trans du ser) 26 ge be lik haf ta sı ile
uyum lu fe tus ta: Bi la te ral pes eki no va rus, kal ça ek-
le min de flek si yon, diz ler de eks tan si yon, üst eks tre-
mi te ler de ve el ler de flek si yon ha li mev cut tu .
Ay rı ca ha fif po li hid ram ni yos, mi de ce bi nin bu lun -
ma ma sı,  art mış en se ka lın lı ğı ve fe tal ha re ke tin ol-
ma ma sı baş lı ca bul gu lar dı. Kan bi yo kim ya sı ve
TORCH ana li zi nor mal idi. Kar yo tip ana li zi ni ka -
bul et me yen ge be, 32. ge be lik haf ta sın da baş vur -
du ğun da fe tal kalp ak ti vi te si nin ol ma dı ğı tes pit
edil di. Fe tal bi yo met ri ge be lik haf ta sı ile uyum lu
idi, eks tre mi te ve ek lem po siz yon la rı nın de ğiş me -

miş, am ni yos ma yi i nin art mış ol du ğu iz len di (Re -
sim 1A). İndük si yon ile ge be lik son lan dı rıl dı, 1450
g ağır lı ğın da, er kek be bek do ğur tul du. Fe tal otop si
ai le nin ka bul et me me si ne de niy le ya pı la ma dı.
Mak ros ko bik gö rü nüm ul tra so nog ra fi bul gu la rı nı
doğ ru la mak tay dı (Re sim 1B).

OL GU 2

Kli ni ği mi ze 32. ge be lik haf ta sın da kon trol ama cıy -
la baş vu ran ge be (30y, g3,p2), fe tal ha re ke tin ol ma-
ma sın dan şikâyet çi idi. Ya kın ak ra ba ev li li ği olan
ge be nin, sağ lık lı iki ço cu ğu mev cut tu. Ya pı lan ul t-
ra so nog ra fik in ce le me de (Phi lips HD11, 4-8 MHz
trans dü ser) ge be lik haf ta sı ile uyum lu fe tus ta: 
Uni la te ral pes eki no va rus, el ler de sa bit po zis yon
mev cut tu (Re sim 2A). Ay rı ca ha fif po li hid ram ni -
yos, mi de ce bi nin bu lun ma ma sı, cilt öde mi, ha fif
ventri kü lo me ga li ve fe tal ha re ket le rin ol ma ma sı di -
ğer bul gu lar dı. Kan bi yo kim ya sı ve TORCH ana li -
zi nor mal idi. Kar yo tip ana li zi ai le ta ra fın dan ka bul
edil me di. İler le yen ge be lik haf ta la rın da am ni yos
ma yi i nin art mak ta ol du ğu iz len di. Kırk birinci ge-
be lik haf ta sın da indük si yon ile 4100 g ağır lı ğın da -
ki kız be bek (Ap gar: 2) va gi nal yol la do ğur tul du.
Et ki li re sü si tas yo na rağ men spon tan so lu num ve ya
her han gi bir fe tal ha re ket ve ya re ak si yon sağ la na -
ma dı. Mak ros ko bik gö rü nüm ul tra so nog ra fi bul gu -
la rı nı doğ ru la mak tay dı (Re sim 2B).

TARTIŞMA
AMC ’nin eti yo lo ji si ba zı ol gu lar da an la şı la ma mak -
la bir lik te, ço ğun luk la si nir, kas ve bağ  do ku su ge-
li şi miy le il gi li bir ano ma li dir.9,10 Be yin, spi nal kord,
pe ri fe rik si nir ler ve bun la rın kas lar la et ki le şim
nok ta la rın da ma tü ras yon ve miye li nas yon ku su ru
mev cut tur. San tral si nir sis te mi ano ma li le ri azal-
mış fe tal ha re ke tin en sık ne de ni dir.11 Ha re ket et-
me yen ek le min çev re sin de bir sü re son ra faz la dan

RESİM 1: A. Ekstremite ve eklem posizyonlarının sabit durumu (3D ultrasono-
grafi), B: Postpartum ekstremite, el ve ayakların makroskobik görünümü.

RESİM 2: A. Sol elde parmakların sabit pozisyonu (3D ultrasonografi), 
B.: Postpartum sol elde parmakların sabit pozisyonu.



bağ do ku su olu şa rak bu ek le min po zis yo nu nu sa bit
ha le ge tir mek te dir.

Nor mal ek lem ge li şi mi 5.5 ge be lik haf ta sın da
baş lar ken, eks tre mi te le rin ha re ke ti 8. haf ta dan son -
ra baş la mak ta dır. Fe tal aki ne zi nin ( azal mış fe tal
ha re ket)  er ken baş lan gı cı ve do ğum sı ra sın da ki
kon trak tür le rin ağır lı ğı ara sın da doğ ru dan iliş ki
bu lun mak ta dır. Er ken ta nı ko yu lan ol gu lar da art-
mış en se ka lın lı ğı ve cilt al tı öde mi ge nel lik le ölüm-
cül be lir ti ler dir.12

Dis tal ek lem ler, prok si mal ek lem ler den da ha
sık ve ağır ola rak tu tul mak ta dır. En sık pes eki no -
va rus ve el bi lek le rin de flek si yon de for mi te si şek-
lin de or ta ya çık mak ta dır.13

Eks tre mi te le rin po zis yo nu ve de for mi te le rin
şek li bü yük oran da ek lem çev re sin de ki den ge siz
kas kuv ve ti ne bağ lı ola rak oluş mak ta dır.14 Bu ne-
den le AMC ol gu la rın da eks tre mi te po zis yon la rı de-
ğiş ken lik gös ter mek te dir.

Fe tal ha re ke tin azal mış ol ma sı na bağ lı ola rak
spe si fik de ği şik lik ler mey da na ge le bil mek te dir.
AMC ’li be bek ler de özel lik le kü çük çe ne ve yük sek
da mak bu lu na bil mek te dir. Yüz de ği şik lik le ri mey-
da na gel miş olan ol gu lar da ak ci ğer ge li şi mi nin de
ta mam la na ma ma sı şaşır tı cı de ğil dir. Ay rı ca AMC
ol gu la rın da fe tal so lu num ha re ke ti nin ol ma ma sı da
ak ci ğer hi pop la zi si ne ne den ol mak ta dır.15

Hyett ve ark.nın 27 let hal AMC ol gu sun dan
olu şan se ri le rin de ol gu la rın %20’sin de 26. ge be lik
haf ta sın dan son ra po li hid ram ni yos ge liş ti ği ni bil-
dir di ler.5 Am ni yos ma yi i nin fe tus ta ra fın dan yu tu -
la ma ma sı po li hid ram ni yos ile so nuç lan mak ta dır.
Bu du rum, yut ma me ka niz ma la rı ve bar sak fonk si -

yon la rı nın im ma tür ol du ğu nu dü şün dür mek te dir.
Ha re ket siz li ğe bağ lı ola rak cilt al tın da bi ri ken sı vı -
nın di af rag ma ato ni si ne ne den ola rak to raks için-
de ki ba sın cı ve len fa tik dö nü şü mü et ki le di ği öne
sü rül müş tür.9 Fe tal hid rops ve po li hid ram ni yos
mev cu di ye ti kö tü prog noz be lir ti si ola rak bil di ril -
miş tir.16

Ol gu la rın %90’ın da bul gu lar ilk tri mes ter den
son ra or ta ya çık mak ta dır.17 AMC ’nin ai le vi form-
la rın da iler le yen ge be lik haf ta la rın da fe tal ha re ket
ve po zis yo nu de ğer len dir mek üze re ya pı la cak olan
se ri ul tra so nog ra fi ler de kon je ni tal kon trak tür le rin
tes pit edil me siy le pre na tal ta nı sı müm kün ola bil -
mek te dir.18 Fe tal AMC ta nı sı kon van si yo nel ul tra -
so nog ra fi ile ko lay lık la ko yu la bi lir. Ay rı ca üç
bo yut lu ul tra so nog ra fi ile ebe veyn ler için da ha an-
la şı la bi lir re sim ler el de edi le bi lir. 

Tri so mi 18 ol gu la rı nın yak la şık dört te bi rin de
kon je ni tal kon trak tür le rin var lı ğı bil di ril miş tir.19

AMC sap ta nan ol gu la ra ge ne tik ta yin öne ril me li -
dir. Pre na tal ul tra so nog ra fi, kli nik ge ne tik ve fe tal
pa to lo ji or tak ça lış ma sı ile ya pı lan bir de ğer len dir -
me de bi le AMC ol gu la rı nın an cak ya rı sın da (%53)
spe si fik ta nı ko yu la bil mek te dir. Ol gu la rın üç te bi-
rin de ise nö ro pa to lo jik ta nı ye ter siz dir ve ya alt ta
ya tan pa to lo jik me ka niz ma ay dın la tı la ma mış tır.17

An cak ge ne tik ve pa to lo jik ta nı ko yu la ma sa da
önem li olan, son ra ki ge be lik ler de tek rar la ma ola-
sı lı ğı nın bu lun ma sı dır. Her iki ol gu muz da da ya kın
ak ra ba ev li li ği nin ve bir ol gu da ön ce ki ge be li ğin de
ben zer fe tal kay bı nın ol ma sı oto zo mal re ses if ge-
çiş li bir has ta lı ğın var lı ğı nı dü şün dür mek te dir. Her
iki ai le nin de ta kip eden ge be lik le rin de se ri ul tra -
so nog ra fi plan lan mak ta dır.
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