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Multiple Pterjium Sendromu: Olgu Sunumu
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Olgu Sunumu

ÖZET

Multiple pterjium sendromu (MPS) anormal yüz görünümü 
ve antekübital, servikal, popliteal, interdigital alanlarda ve 
boyunda deri katlantıları, eklemlerde fleksiyon kontraktürü 
ile karakterize nadir konjenital bir bozukluktur. Bu maka-
lede, MPS’li bir hasta sunulmuş, klinik özellikleri literatür 
eşliğinde tartışılmıştır. Parmak aralarında, her iki el ve 
popliteal bölgesinde pterjiumlar, ve multipl eklem kontrak-
türleri olan bir yenidoğan değerlendirildi. Bu hasta, hasta-
nemizde multiple pterygium sendromunun karakteristik 
özellikleriyle ilk olgudur. 

Anahtar kelimeler: multiple pterjium sendromu, fleksiyon 
kontraktürü

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

GİrİŞ

Multiple pterjium sendromu (MPS) gelişme 
geriliği, dismorfik yüz görünümü ve antekübi-
tal, servikal, popliteal, interdigital alanlarda ve 
boyunda deri katlantılarıyla (pterjium) karakte-
rizedir (1,2). Eklemlerde fleksiyon kontraktürü, 
anormal vertebral füzyon, torakal deformiteler, 
rocker bottom (golf sopası) ayak, sindaktili, 
kamptodaktili, yarık damak ve anormal yüz 
yapısıyla birlikte görülebilen diğer patolojilerdir 
(3-5). Çoğunlukla otozomal resesif kalıtım görül-
mekle birlikte, otozomal dominant ve X’e bağlı 
geçiş de görülebilir (6,7). Bu olgu, hastanemizde 
görülen multiple pterjium sendromunun çok 
sayıda özelliğini gösteren ilk olgu olması nede-
niyle sunuldu.

OlGU 

Yirmi yaşındaki anne ile 22 yaşındaki baba 2. 
derece akraba (kuzen) idi. Annenin 1. gebeliğin-
de 1. çocuk olarak, hastanemizde normal spon-
tan vajinal yolla 27 haftalık olarak doğdu. 
APGAR 1. dk.’da 1, 5. dk.’da 0 idi. Genel duru-
mu kötü, bradikardikti, solunum çabası çok 
azdı. Resusitasyona yanıt vermeyen hasta eksi-
tus oldu. Fizik muayenede; tam gelişmemiş göz 
kapakları, yarık dudak, mikrognati, kısa boyun, 
dismorfik eller ve interdigital pterjiumlar, eller 
prejiumlar ile ağız kenarına yapışıktı, popliteal 
bölgede pterjiumlar, diz ve dirsekte fleksiyon 
kontraktürü, dismorfik ayaklarda interdigital 
pterjiumlar, sağ ayak hipoplazisi ve pes ekino-
varus tespit edildi. Dış genital organları tam 
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gelişmemişti (ambigus genitalya) (Resim 1). 
Hastamızın ailesinden bilgilendirilmiş olur alın-
dı.

TarTIŞma

MPS, klasik bulguları multipl pterjiumlar ve 
eklem kontraktürleri ile karakterizedir (8). 
Literatürde bu temel özelliklere eşlik edebilen 
birçok anomali tarif edilmiştir. MPS’li hastalar 
genellikle kliniklere eklemlerdeki pterjiumlar 
nedeni ile başvurmaktadırlar. Bu hastalarda sık-
lıkla kamptodaktili, sindaktili olmak üzere, çok 
çeşitli el anomalileri görülebilir (9). Olgumuzda 
hipoplazik eller ve interdigital pterjiumlar mev-
cuttu. 

MPS, pterjium colli sendromu, Escobar sendro-
mu veya pterjium sendromu olarak da bilinir. 
MPS’da gözlenen dismorfik yüz görünümü, göz 
kapağında yapışıklık, küçük ağız, geniş kısa 

burun, yarık damak, mikrognati ve kulak ano-
malisi gibi patolojileri içermektedir (1,8). Kısa 
boyun ile birlikte servikal bölgede pterjiumlar, 
bu sendromu gösteren hastaların önemli bir bul-
gusudur (1). Ayrıca skolyoz, hipotoni, alt ekstre-
mite anomalileri gibi kas-iskelet sistemiyle ilgili 
anomaliler oldukça sık gözlenir (1,9). İskelet kas 
sistemiyle ilgili anomalilerin nöromüsküler 
patolojiler nedeniyle oluşabileceği rapor edil-
miştir (10). Hastalarda genital anomaliler görüle-
bilmektedir, ancak birçok olgunun uzun dönem 
takiplerinde, ikincil seks karakterlerinin normal 
gelişebildiği görülmüştür (11). Hastamızın dış 
genital organları tam gelişmemişti (ambigus 
genitalia). 

Hastamızın el ve ayak interdigital alanda ve 
popliteal bölgesinde ptrejiumları vardı ve fleksi-
yon kontraktürleri belirgindi. MPS başlıca oto-
zomal resesif geçişlidir ve nadiren diğer kalıtım 
mekanizmalarıyla da geçiş gösterir (1,8). Goh ve 
ark. (12), 4 yaşında kısa boylu, aksiller ve antekü-
bital ptreygiumlu bir erkek olgu bildirmişti. 
Bunun sporadik veya otozomal kalıtım göster-
miş olabileceği yönünde görüş beyan etmişlerdi. 
Mc Keown ve Haris (13), MPS’lu annenin üç 
çocuğunda otozomal dominant kalıtım bildir-
mişti. Hastalarda şiddetli skolyoz, hemivertebra 
ve pitozis görülmüştü. Carnevale ve ark. (14), 7 
olguda 3 dekad boyunca X’e bağlı dominant 
kalıtım bildirmişti. Etkilenen babaların tüm kız-
larında MPS görülmüş, erkek çocukları etkilen-
memişti (15). Olgumuzun diğer aile bireylerinde 
ve akrabalarında MPS’yi düşündürecek bir pato-
loji tarif edilmedi.

MPS’li olguların yaklaşık % 6’sı ilk bir yıl için-
de küçük toraks ve kifoskolyoza sekonder geli-
şebilen pnömoni, dispne ve apne nöbetleri gibi 
respiratuar sorunlar nedeniyle kaybedilir. Bu 
hastalar için, erken, etkin fizik tedavi eklem 
hareketliliğinin korunması için önemlidir. 

resim 1. hastamızın genel görünümü.
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Skolyozis, hastaların genelinde 5 yaşından önce 
gelişir ve cerrahi tedavi gerektiren bir durumdur. 
Bu hastalar normal entelektüel kapasiteye sahip-
tir (1). 

MPS’nin tekrarlama riski nedeniyle, bu annelere 
sonraki gebelikleri için gelişmiş ultrasonografi 
ile gebelik takibi yapılması, prenatal tanı için 
büyük önem taşımaktadır. Bu hasta, hastanemiz-
de görülen multiple pterjium sendromunun çok 
sayıda özelliğini taşıyan ilk olgu olması nede-
niyle rapor edildi. 
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