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Ozet

Summary

Sindaktili tip 1l otozomal dominant gegisli toplumda nis-
peten sik rastlanan bir anomalidir. Bu anomali tek basina bu-
lunabilecegi gibi, baska anomalilerle de birlikte olabilmekte-
dir. Klinigimizde hipertansiyon nedeni ile incelenen 3 hastada
sindaktili tip Il goriilmesi iizerine, bu iki hastalik arasinda bir-
likteligi degerlendirmek i¢in daha genis bir seride aragtirma
yapmak istedik ve yaptigumiz ¢esitli literatiiv taramalarinda
sindaktili ile birlikte hipertansiyon iliskisini gésteren bir yayi-
na rastlamadik.

Calismamizda sindaktili tip Il olan erkek eriskinlerde,
kontrol grubuna gére, hem sistolik hem de diastolik kan
basincimin anlamly olarak yiiksek oldugunu saptadik. Kadin
hasta grubunda ise arteriel kan basinci degerleri kontrol
grubu degerine gore yiiksek olmasina ragmen fark istatiksel
ac¢idan anlamli bulunmadi. Kontrol vakalart ile karsilas-
urildiginda ¢ocuk yas grubunda hipertansiyon mevcut de-
gildi.

Anahtar Kelimeler: Sindaktili tip II, Hipertansiyon

T Klin Tip Bilimleri 1998, 18:185-189

Syndactyly type Il is a common anomaly that is inherited
as autosomal dominant. This anomaly can either seen togeth-
er other anomalies or alone. We observed this anomaly in three
patients whom hospitalized due to hypertension. This result led
us to desing this study in a large group of patients to determine
whether or not any relationship between these disorders. We
didn 't found any report in the medical literature which is de-
termining the relationship between hypertension and syndacty-

ly type I1.

We found significantly higher both systolic and diastolic
blood pressures in adults males with syndactyly, than the age
and sex match controls. Blood pressures were also higher in fe-
males, but results were not statistically significant.
Hypertension did not determined in childhood group.
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Sindaktili tip Il dominant ge¢is gosteren,
bliyiik bir cogunlukla alt ve iist ekstremiteleri
simetrik olarak birlikte tutan, nispeten sik rastlanan
bir anomalidir. Cogunlukla orta ve ylizilk parmagi
arasinda goriilmekte olup, erkeklerde, kadinlardan
daha siktir (1). Sindaktili olgularinda bazen sadece
deride birlesme varken, agir durumlarda her iki par-
magin tirnaklarinda, kemiklerinde, hatta sinir ve
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tendonlarinda da birlesme goriiliir. Sindaktili ve
polidaktilinin ¢esitli anotomik tipleri Mc Kusick
tarafindan belirlenmistir (2). Sindaktili ve polidak-
tilinin diger bir siniflamas1 son zamanlarda Winter
ve arkadaslar1 (3) tarafindan Onerilmigtir. Ayrica
sindaktili ve polidaktilinin birlikte bulunmasi sin-
daktili tip II (sinpolidaktili) olarak tanimlanmak-
tadir. Sindaktili tip II genellikle el ve ayak parmak-
larinin 3. ve 4. parmaklarini tutan bir anomalidir.
Deformite agir oldugu zaman, Apert sendromunda
oldugu gibi her iki elin biitiin parmaklarinda
yapisikliklar olabilir. Sindaktili ve polidaktili
triploidi ve trizomi seklindeki kromozon anoma-
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lileri ile birlikte goriilebilmektedir. Yine sindaktili,
ektodermal displazi ve mental retardasyonla birlik-
te olan vakalar bildirilmistir (4). Ayrica literatiirde
anoftalmi ile sindaktili birlikteligini gosteren
yayinlar mevcuttur (5).

Sindaktili ile birlikte uzamis QT sendromuna
sahip kisilerde ani Oliim goriilebilecegine dair
yaymlar vardir (6). Fraser sendromunda sindaktili
ile birlikte kriptoftalmi, Pfeiffer sendromunda kran-
1osinostoz ile sindaktili, Poland sendromunda kon-
jenital torasik anomaliler ile birlikte sindaktili bu-
lunur (7-9). Sayl ve arkadaglari(10); belirli bir yer-
lesim merkezinde ikamet eden sindaktili tip II 6zel-
ligi gosteren 182 kisilik bir 6rnek yayinladilar.

Klinigimizde hipertansiyon nedeni ile incele-
nen 3 hastada sindaktili tip II goriilmesi {izerine,
bu iki hastalik arasinda birlikteligi degerlendirmek
icin daha genis bir seride arastirma yapmak istedik
ve yaptigimiz cesitli literatiir taramalarinda sindak-
tili ile birlikte hipertansiyon iliskisini gdsteren bir
yayina rastlamadik.

Materyel ve Metod

Calisma,Tiirkiye’de Afyon ilinin, Bayat ilge-
sine bagli Derbent ve Kurudere kdylerinde yasiyan,
aile gruplartyla iligski gosteren, sindaktili tip I olan
36 eriskin (23 erkek 13 kadin) ve 21 ¢ocuk iiz-
erinde yapilmistir. Kontrol grubu gevresel ve
genetik faktorlerin etkisini ayirt etmek agisindan,
ayn1 yerlesim merkezinde yasiyan, olgu grubuyla
akrabalik baglar1 bulunan 32 kisiden (21 erkek, 11
kadin) olusturulmustur. Bu yerlesim merkezlerinde
benzer anomalilere sahip 200 kadar kisi mevcut ol-
makla beraber, ¢esitli nedenlere bagl olarak bun-
larin ancak 57’si lizerinde ¢aligma yapilabilmistir.

Calisma sirasinda hastalar; sindaktili tip II,
arteryel kan basinglari, batin ultrasonografileri ve
elektrokardiografik QT uzunluklar1 yd&niinden
degerlendirildi. Ortalama arteriyel kan basinci=di-
astolik kan basmci + 1/3 nabiz basinci seklinde
hesaplandi. Caligma gruplart 15 yas 6ncesi ¢ocuk
yag grubu, 15 yas sonrasi ise erigkin yas grubu ol-
mak lizere ikiye ayrildi. Calisma sirasinda hasta
gruplan diger anomaliler acgisindan da arastirildi.
Hastalarin ultrasonografik incelemeleri RT-50 3.5
Mhz’lik tasmabilir ultrasonografi cihazi, EKG

186

SINDAKTILI TIP II iLE HIPERTANSIYON ARASINDAKI ILISKi

cekimleri ise Cardiofax marka elektrokardiografi
cihazi ile yapild.

Hasta ve kontrol gruplarinin istatistik analiz-
leri Student’s t ve Mann Whitney testi ile
yapilmustir.

Bulgular

Calisma igerisinde degerlendirilen sindaktilili
tip II vakalarin belli aile gruplarinda goriildiigi
tespit edildi. Arastirmaya alian eriskin hasta
grubunun (n=36) yas ortalamasi 48.4£16.6 yil,
kontrol grubunun (n=32) yas ortalamas1 49.8+13.9
yil idi. Hasta ¢ocuk grubunda ise yas ortalamasi
9.13 + 5.8 yil idi. Eriskin hasta grubunun sistolik
kan basinci ortalamasi (SKBO) 153.7+£28.8 mmHg
(Sekil 1), diastolik kan basinci ortalamasit (DKBO)
92.9+1.7 mmHg (Sekil 2) ve ortalama kan basinci
ortalamas1 (OKBO) 112.6 £15.9 mmHg bulundu.
Eriskin kontrol grubunun sistolik kan basinci orta-
lamas1 135.3+£23.7 mmHg, diastolik kan basinci or-
talamas1 85.5+8.4 mmHg ve ortalama arteriyel kan
basinci ortalamasi 12.7+11.7 mmHg bulundu
(Tablo 1).

Hasta grubu cinsiyet ve yas bakimindan ince-
lendiginde; erkek hasta grubunun (n=23) ortalama
sistolik kan basinci 151.5+£28.7 mmHg (Sekil 3),
ortalama diastolik kan basinct 93.2+11.9 mmHg
(Sekil 4), ortalama arteriyel basinglarinin ortala-
mas1 ise 112.2+11.1lmmHg bulundu. Bu grupta
kontrol grubunun (n=21) degerleri sirasi ile
130+24.3, 86.2+7.9, 100.8 +11.4 mmHg idi (Tablo
2) . Kadin hasta grubunun sistolik kan basinci orta-
lamas1 148.3+16.9 mmHg,diastolik kan basinci or-
talamasi 88+9.3 mmHg ve ortalama kan
basinclariin ortalamasi 107.7£14.7 mmHg bulun-
du. Kontrol grubunun degerleri ise sirasiyla 145+
4.8, 84 + 8.1,104.4+12.3 mmHg idi.

Cocuk hasta grubunun sistolik kan basinci or-
talamas1 102.3+7.9 mmHg, diastolik kan basinci
ortalamasi 69.4+5.9 mmHg, ortalama arteriyel kan
basinci ortalamasi 80.9+6.3 mmHg bulundu. Hasta
ve kontrol gruplarinin ortalama arteriyel kan
basinglar1 karsilagtirildiginda aralarinda anlaml bir
fark yoktu (Tablo 4).

Toplam 57 kisilik hasta grubunun elektrokar-
diografileri incelendiginde sadece bir vakada uzun
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Sekil 1. Sistolik kan basincinin hasta ve kontrol grubun-

daki dagilimi.
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Sekil 3. Erkek hastalarin sistolik kan basing¢lar1 ve orta-

ma degeri.

QT bulgusu mevcuttu. Vakalarin iki tanesinde
iskemik kalp hastaligi lehine yorumlanabilecek ST-

T degisiklikleri vardi.
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Sekil 2. Diastolik kan basincinin hasta ve kontrol
grubundaki dagilimi.
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Sekil 4. Erkek hastalarin diastolik kan basinglar1 ve or-
talama degeri.

Hastalarin ultrasonografik incelemelerinde 2
vakada 20 mm ve 25 mm capinda birer adet soliter
renal kist, 1 vakada bobrek tasi, ayni ailede iki
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Tablo 1. Eriskin gruba ait ortalama degerler

SINDAKTILI TIP II iLE HIPERTANSIYON ARASINDAKI ILISKi

Yas Sistolik (mmHg) Diastolik (mmHg) Ort. kan basinci
Hasta grubu (n=36) 484+ 16.6 153.7+ 282 929+ 12.7 112.6 + 159
Kontrol grubu (=32) 498+ 13.9 1353+ 23.7 855+ 84 102.7+ 11.7
P degeri P>0.5 P=0.005 P=0.003 P=<0.002
Tablo 2. Erigkin erkek grubuna ait degerler
Yas Sistolik (mmHg) Diastolik (mmHg) Ort. kan basinci
Hasta grubu (n=23) 483+ 17.1 1515+ 29.7 932+ 119 1122+ 11.1
Kontrol grubu (=21) 494+ 141 1302+ 243 862+ 79 1008+ 114
P degeri P>0.5 P<0.004 P<0.003 P=<0.006
Tablo 3. Eriskin kadin grubuna ait degerler
Yas Sistolik (mmHg) Diastolik (mmHg) Ort. kan basinci
Hasat grubu (n=13) 46.7+ 16.8 1483+ 16.9 88.0+ 9.3 107.7 £ 14.7
Kontrol grubu (=11) 489+ 14.3 145.0+ 24.8 84.0+ 8.1 1044+ 123
P degeri P=0.3 P=0.5 P=0.6
Tablo 4. Cocuk grubunaait ortalama degerler
Yas Sistolik (mmHg) Diastolik (mmHg) Ort. kan basinci
Hasta grubu (n=21) 8.85+5.3 102.3+7.95 69.4+5.95 80.9+6.3
Kontrol grubu (=22) 9.13+£5.8 103.6+8.1 67.8+64 81.18+7.3
P degeri P>0.5 P>0.5 P>0.5 P>0.5

vakada renal transpozisyon, 2 vakada safra kesesi
tas1 tesbit edildi. Cocuk yas grubunda bir hastada
anemi goriilmesine ragmen aneminin incelemesini
tam olarak yapmak miimkiin olmadi.

Tartisma

Sindaktili toplumda nispeten sik rastlanan bir
anomalidir. Literatiirde sindaktili ile birlikte olan
cesitli anomaliler tamimlanmistr. Winter ve
arkadaglar1 (3) sindaktilinin morfogenezisteki
retinoid metabolizmasindaki degisikliklere bagh
olarak meydana geldigini ileri siirdiiler. Sarfarazi
ve arkadaglar1 (11) 2931 bolgesine lokalize
HOXDS genini saptadilar.
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Rodini ve arkadaglar1 (2) sindaktili ile birlikte
ektodermal displazi ve mental retardasyonu olan
bir kiz c¢ocugu vakasini yaymladilar. Bizim
vakalarimizda mental reterdasyon ve ektodermal
displazi gosteren yoktu. Yine Sayli ve arkadaslari
(5) anoftalmi ile birlikte sindaktilisi olan iki erkek
kardesi yaymlamislardir. Bizim vakalarimizda da
anoftalmik vaka yoktu.

Marks ve arkadaslar1 (6) sindaktilik bazi
vakalarda elektrokadiografik uzun QT bulgusu olan
kisilerde ani oliim gelisebilecegini yaymladilar.
Bizim calismamizdaki 57 vaka arasinda sadece 1
vakada elektrokardiografik olarak uzun QT bul-
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gusu mevcuttu. Turko ve arkadaslar1 (12) polikis-
tik bobrek ile birlikte sindaktili ve polidaktiliyi de
iceren multipl iskelet anomalileri gosteren (Potter
sendromu) bir vaka yayinladilar. Bizim calis-
mamizdaki vakalarin ikisinde sag bobrekte 20 mm
ve 25 mm ¢apinda birer soliter kist, birinde 8 mm
capinda bir adet bobrek tast ve iki vakada ise
bobrek normal yerinden daha yukarida (trans-
pozisyon) bulundu. Yine kadin vakalarin ikisinde
safra kesesi tasi mevcuttu.

Caligmamizda erkek hasta grubunda arteriyel
kan basinci degerleri kontrol grubuna gore yiiksek
bulundu. Kadin hasta grubunda ise arteriel kan
basinci degerleri kontrol grubu degerine gore yiik-
sek olmasina ragmen fark istatiksel agidan anlamli
bulunmadi. Calismamizda kontrol vakalari ile
karsilastirildiginda ¢ocuk yas grubunda hipertan-
siyon mevcut degildi. Eriskin yas grubunda ise
kontrol grubu ile karsilastirildiginda sindaktili tip
IT'li erkek olgularda hem sistolik hem de diastolik
kan basinci daha yiiksekti. Mevcut bulgular
dogrultusunda sindaktilisi olan erkek erigkinlerde
kan basinct yiiksekligi esansiyel hipertansiyon
ozelligindeydi.

Sonug olarak sindaktili tip II'li erkek olgularda
sistolik ve diastolik kan basinci daha yiiksek ol-
maktadir. Bu birlikteligin iliskisini arastirmak igin
molekiiler ve genetik diizeyde arastirmalara ihtiyag
vardir.
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