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OZET

Multiple pterjium sendromu (MPS) anormal yiiz goriiniimii
ve antekiibital, servikal, popliteal, interdigital alanlarda ve
boyunda deri katlantilari, eklemlerde fleksiyon kontraktiirii
ile karakterize nadir konjenital bir bozukluktur. Bu maka-
lede, MPS’li bir hasta sunulmus, klinik ozellikleri literatiir
esliginde tartigilmistir. Parmak aralarinda, her iki el ve
popliteal bolgesinde pterjiumlar, ve multipl eklem kontrak-
tiirleri olan bir yenidogan degerlendirildi. Bu hasta, hasta-
nemizde multiple pterygium sendromunun karakteristik
ozellikleriyle ilk olgudur.

Anahtar kelimeler: multiple pterjium sendromu, fleksiyon
kontraktiirii

SUMMARY
Multiple Pterygium Syndrome: Case Report

Multiple pterygium syndrome (MPS) is a rare congenital
disorder characterized by abnormal facial appearance and
skin folds on antecubital, cervical, popliteal, neck and
interdigital areas and flexor contractures of joints. In this
article, a patient with MPS was presented and the clinical
features were discussed in the light of the literature. A
newborn who had pterygium in his interdigital areas, both
hands and popliteal regions and multipl joint contracture
was evaluated. This patient is the first case with multiple
features of the MPS syndrome in our hospital.

Key words: multiple pterygium syndrome, flexion contrac-
ture

GIRIS

Multiple pterjium sendromu (MPS) gelisme
geriligi, dismorfik yiiz goriiniimii ve antekiibi-
tal, servikal, popliteal, interdigital alanlarda ve
boyunda deri katlantilariyla (pterjium) karakte-
rizedir 2. Eklemlerde fleksiyon kontraktiirii,
anormal vertebral fiizyon, torakal deformiteler,
rocker bottom (golf sopasi) ayak, sindaktili,
kamptodaktili, yarik damak ve anormal yiiz
yapistyla birlikte goriilebilen diger patolojilerdir
@9, Cogunlukla otozomal resesif kalitim goriil-
mekle birlikte, otozomal dominant ve X’e baglh
gecis de goriilebilir ¢”. Bu olgu, hastanemizde
goriilen multiple pterjium sendromunun ¢ok
sayida ozelligini gosteren ilk olgu olmasi nede-
niyle sunuldu.

OLGU

Yirmi yasindaki anne ile 22 yasindaki baba 2.
derece akraba (kuzen) idi. Annenin 1. gebeligin-
de 1. cocuk olarak, hastanemizde normal spon-
tan vajinal yolla 27 haftalik olarak dogdu.
APGAR 1.dk.’da 1,5.dk.’da 0 idi. Genel duru-
mu kotii, bradikardikti, solunum cabasi cok
azdi. Resusitasyona yanit vermeyen hasta eksi-
tus oldu. Fizik muayenede; tam gelismemis g6z
kapaklari, yarik dudak, mikrognati, kisa boyun,
dismorfik eller ve interdigital pterjiumlar, eller
prejiumlar ile agiz kenarina yapigikti, popliteal
bolgede pterjiumlar, diz ve dirsekte fleksiyon
kontraktiirii, dismorfik ayaklarda interdigital
pterjiumlar, sag ayak hipoplazisi ve pes ekino-
varus tespit edildi. Dig genital organlari tam
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Resim 1. Hastamizin genel goriiniimii.

gelismemisti (ambigus genitalya) (Resim 1).
Hastamizin ailesinden bilgilendirilmis olur alin-
di.

TARTISMA

MPS, klasik bulgulart multipl pterjiumlar ve
eklem kontraktiirleri ile karakterizedir ®.
Literatiirde bu temel ozelliklere eslik edebilen
bir¢cok anomali tarif edilmistir. MPS’li hastalar
genellikle kliniklere eklemlerdeki pterjiumlar
nedeni ile bagvurmaktadirlar. Bu hastalarda sik-
likla kamptodaktili, sindaktili olmak iizere, cok
cesitli el anomalileri goriilebilir ©. Olgumuzda
hipoplazik eller ve interdigital pterjiumlar mev-
cuttu.

MPS, pterjium colli sendromu, Escobar sendro-
mu veya pterjium sendromu olarak da bilinir.
MPS’da gozlenen dismorfik yiiz goriintimii, g6z
kapaginda yapisiklik, kiiciik agiz, genis kisa
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burun, yarik damak, mikrognati ve kulak ano-
malisi gibi patolojileri icermektedir *®. Kisa
boyun ile birlikte servikal bolgede pterjiumlar,
bu sendromu gosteren hastalarin énemli bir bul-
gusudur . Ayrica skolyoz, hipotoni, alt ekstre-
mite anomalileri gibi kas-iskelet sistemiyle ilgili
anomaliler oldukga sik gozlenir . Iskelet kas
sistemiyle ilgili anomalilerin néromiiskiiler
patolojiler nedeniyle olusabilecegi rapor edil-
migtir 9, Hastalarda genital anomaliler goriile-
bilmektedir, ancak bir¢cok olgunun uzun dénem
takiplerinde, ikincil seks karakterlerinin normal
gelisebildigi goriilmistiir "V, Hastamizin dig
genital organlari tam gelismemisti (ambigus
genitalia).

Hastamizin el ve ayak interdigital alanda ve
popliteal bolgesinde ptrejiumlari vard: ve fleksi-
yon kontraktiirleri belirgindi. MPS baslica oto-
zomal resesif gecislidir ve nadiren diger kalitim
mekanizmalariyla da gecis gosterir ¥, Goh ve
ark. », 4 yasinda kisa boylu, aksiller ve antekii-
bital ptreygiumlu bir erkek olgu bildirmisti.
Bunun sporadik veya otozomal kalitim goster-
misg olabilecegi yoniinde goriis beyan etmislerdi.
Mc Keown ve Haris ¥, MPS’lu annenin ii¢
cocugunda otozomal dominant kalitim bildir-
migti. Hastalarda siddetli skolyoz, hemivertebra
ve pitozis goriilmiistii. Carnevale ve ark. ¥, 7
olguda 3 dekad boyunca X’e bagli dominant
kalitim bildirmisti. Etkilenen babalarin tiim kiz-
larinda MPS goriilmiis, erkek cocuklari etkilen-
memisti ¥, Olgumuzun diger aile bireylerinde
ve akrabalarinda MPS’yi diislindiirecek bir pato-
loji tarif edilmedi.

MPS’li olgularin yaklasik % 6’s1 ilk bir yil icin-
de kiiciik toraks ve kifoskolyoza sekonder geli-
sebilen pnomoni, dispne ve apne nobetleri gibi
respiratuar sorunlar nedeniyle kaybedilir. Bu
hastalar i¢in, erken, etkin fizik tedavi eklem
hareketliliginin korunmasi ic¢in Onemlidir.
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Skolyozis, hastalarin genelinde 5 yasindan once
gelisir ve cerrahi tedavi gerektiren bir durumdur.
Bu hastalar normal entelektiiel kapasiteye sahip-
tir (V.

MPS’nin tekrarlama riski nedeniyle, bu annelere
sonraki gebelikleri i¢cin gelismis ultrasonografi
ile gebelik takibi yapilmasi, prenatal tani igin
biiylik 6nem tasimaktadir. Bu hasta, hastanemiz-
de goriilen multiple pterjium sendromunun c¢ok
sayida Ozelligini tasiyan ilk olgu olmasi nede-
niyle rapor edildi.
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