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SEN‘ROMU

Olgu Sunumu

OZET
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- Her iki ayathnda metatarsus adduktus deformitesi olan 6 yaginda erkek hasta Trakya Universitesi Hastanesi,
Ortapedi ve Travmatolofi Anabilim Dali polikliniffine bayvurdu. Klinik ve radyolojik olarak degeriendirilen hastaya
Aarskog sendromu + bilateral metatarsus adduktus tams: konuldu. Her iki ayaga tarsometatarsal kapsiiotomi yapilarak
dizelme sagland. Aarskog sendromunun metatarsus adduktus dqurmsmlyle birlikte nadir olarak gorilmesi nedeniyle

olgu literatiir egliginde irdelenerek sunuldu.

A’rmlm:r ;ﬂzcﬂklgr:' : Aqrskag sendromu, melaiarsus adduktus, Heyman-Herdon, tarsometatarsal kapsiilotomi

| mumpm

5@ was ﬂﬂmidlad with MM metatarsus adductus deformity to Hospital of University of Trakya,

Dapmem ﬂf Ordlmcd!c Surgery. He was diagnosed as Aarskog syndrome with metatarsus adductus. The correction
was obtained by tarsometatarsal capsulotomy both foot. We presented the case Aarskog syndrome mth deformity of
_mwm adducm bwaue of iz rarity in the l:gm of the literature.

| Amkﬂg MMH X’ ¢ bagh resesif pegis
gdsteren ylz, genital organ ve parmaklarda
anomaliler ve sekil bozuklufuyla karakterize genetik
bir hastaliktir. Hastalarda hafif yada orta derecede

bir boy kisahify olup, normal zekaya sahiptirler.

Tasiyic1 kadinlarm yQz ve ellerinde sendromun
minor bulgulan gézlenir (1). '

Teebi ve arkadaslan (2) genis bir klinik
manifestasyon yumaf1 olan sendromu, bir ailenin
hastalifa yakalanmiy S bireyini inceleyerek
sendromun primer ve sekonder karekteristik
dzelliklerini tammlamaya c¢ahigmiglardir. Yazarlara
gbre primer diagnostik kriterler; kisa boy,
hipertelorizm, ktigtik burun, antevert burun delikleri ,
maksiiler hipoplazi, alt dudak altinda ¢izgi,
interdigital veb ile birlikte kisa, kiint bir el
geklindedir. Sekonder diagnostik kriterier ise
yumusak, lobfile anormal kulak, kulaklarmn pitozu ,

. Iqm Adrﬂ'og Wom mtﬂmnm addwa‘us Heyman—Herdon. tm'smmarml capsulotomy

palpebral fisstiriin a;aglya egimli olmasi, genis ayak,
enli parmaklar, hiperekstansabilite, kritooryitizm,

inguinal herni ve belirgin umblikustur. Pizio (3)
1994 yilmda oftalmopleji, bleferoptozis, strabis-
musun da Aarskog sendromuna eglik edebilecegini
yayinlamigtir, Dayal ve arkadaglan (4) maksiller
hipoplazi nedeniyle ¢ikan kalici dislerin birbiri
Ozerine yifildifimi ve diglerde c;arplkhk olduunu
taanImr a
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7 yasinda erkek hasta 5087 protokol
numarastyla 18.11.96 tarihinde her iki ayaginda gekil
bozukiufu nedeniyle T.O.T.F Ortopedi ve
Travmatoloji Anabilim Dali servisine yatmildi.
Anamnezinde, miadinda dogan  bebekte
dogumundan 1 ay sonra her iki ayagndaki gekil
bozuklugu fark edilmiz. Bu gikayetle hekime

' Trakya Universitesi Tip Fakiltesi Ortopedi ve Travmatoloji ABD Yrd.Dog.Dr.
2 Trakya Universitesi Tip Fakiiftesi Ortopedi ve Travmatoloji ABD.Uzm.Dr.
} Trakya Oniversitesi Tip Fakditesi Ortopedi ve Travmatoloji ABD.Dog.Dr.
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basvurmus.  Metatarsus  adduktus  detormites:
nedeniyle 3 ayv stirevile algilama, 3 ay sonrada mold
uygulamasina gec¢ilmis. Ancak hasta Onerilen
tedavive 1vi uvam gisterememis. 6 yasmda gelisme
eertligi nedeniyle Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk

Hastalikiarr pohkhnigine bayvuran hastaya Aarskog

sendromu tants: konmus.

Atle anemnezinde anne ve babanm saghikh
oldugu. bilinen vakin akrabalarda bu tir yilz
goriinimi ve gehisme gerihigi olan birey olmadigi
belirtilmistir Ancak annenin yapilan muayesinde her
(ki el 5. Parmakta Klinodaktihh deformitesi oldufu
eozlenmishr.

Yapilan hizik mwuayenesinde boyunun 110 ¢m
oldugu, burun koki basikhgi, genis cikintili bir
almin oldugu, burun deliklerinin antevert oldugu,
palpebral fisstriin asag: egimb oldugu, alt dudagin
altinda fissiir. gozierde hipertelorizm. agizda yilksek
damak. go6giste pektus ekskavatus  deformitesi
oldugu. umblikusun belirgin oldugu, her iki avakta
metatarsus adduktus deformitesinin oldugu ve bu
deformitenin pasit olarak tam dizeltilemedigi |, her
tki avak 1. parmaklan 2. parmaklardan gents olarak
avry ve 5. parmaklanin bazismm belirgin oldugu
gozlend) (Resim 1.2).

Resim 1: Aarskoglu hastann genel gériiniimil
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olarak
hipoplazi saptanmadi.
kiiltiiriinde GTL yontemt ile yapilan incelemede
kromozom anomalisi gérillmedi.

Biitiin metatarslarda adduksiyon mevcuttu. Her
ik1 ayagin dorsal ve plantar tleksiyonu olagandi. Her
iki ayagin  abduktor hallucis kaslari olagan
serginlikteydi. Tibial torsiyon saptanamadi. Her iki el

parmaklarinda minimal veb, kisaltk, her iki el 5.

parmakta klinodaktili oldugu gézlendi. Disleri
olagan goriuniimdeydi. Hastanin nazone konugtuBu

saptandi.

Yapilan radyolojik muayenede her iki el 3.

parmak orta falanksinda kisahik, her iki ayak 1.
metatarsinda kisalik, her 1ki ayakta metatarsus

adduktus deformitesine bagh olarak tarso metarsal }

acis1 saf ayakta 11 derece, sol ayakta 25 derece,
anterior talokalkaneal a¢1 sagda 42, solda 40 derece,

lateral kalkaneo talar a¢s sagda 39 solda 42 derece
saptandi. Radyolojik olarak maksiller
Hastanin periferik lenfosit

Resim I1: Aarskoglu hastanin metatarsus adduktusiu
her tki ayaginin gériniisl

Bu bulgular esliginde hastaya bilateral Heyman,
Hemdon ve Strong (Tarsometatarsal, intermetatarsal
kapsiiler ve ligamentdz serbestlestirme) operasyonu
planlandi, Once sag ayak opere edildi. Yapilan
serbestlestirmeden sonra ayakta yeterli dlzeltme
saglandi. Cilt intradermik olarak kapatilds. bir ay diz
dstii 2 ay siireyle diizeltici algilama ve takibinden
sonta mold dnerildi. Daha sonra sol ayak opere
edildi ve aym prosedilr uygulandi.

Post operatif donemde yapilan radyolojik
kontrollerde bilateral anterior ve lateral talokalkaneal
acilarin normal oldugu, sag tarsometotarsal ag¢imnin -
10 derece sol tarsometatarsal aginin -4 derece oldugu

gozlendu.
TARTISMA

Aarskog sendromu fasial, digital, genital
sendrom olarak da tamimlanmaktadir (5). Bizim

Trakya Universitesi Tip Fakultesi Dergisi 14(3): 1997



olgumuzda da genital bulgular diginda fasial ve
digital tutuluma ait tim Ozellikler mevcuttu. Bu
bulgulara ek olarak hastamizda literatiirde sadece
Hurst (6) tarafindan yaymnlanmis metatarsus
adduktus deformitesi mevcuttu.

Metatarsus  adduktus deformitesi  erken
donemde saptanabilirse germe egzersizleri ve
diizeltici algilamalarla deformite dtizeltilebilir(7).
Bleck(8) algilama ve derotasyon atel: ile tedavi ettigi
265 ayafin deformitesini fleksibilite ve ciddiyet
acisindan  skorlamistir.  Tedavi  sonuglarn:
degerlendirdiginde fleksibilite ve ciddiyet skorunun
énemli olmadifimi, tedaviyi belirleyen en Onemli
faktbriin tedaviye baslama yas) oldufunu belirlemis
ve ilk 8 ayda tedaviye baglanan olgularda konservatif
tedavi sonucglarinin yiiz gilldirtctt oldugunu, eger
hastayla ge¢ donemde karsilagilirsa bitylik cerrahi
girigimler gerekebilecegini belirtmistir.

Konservatif tedavinin siiresi deformitenin
sertlifine ve koreksiyona karsi olusan dirence gére
degisir. Tedaviyir sonlandirmak igin klinik olarak
lateral kolonun konveksitest dizeltiimelidir, 5
metatars bazisi ele gelmemelidir, adduktorlar ve
abduktoriar arasinda kas imbalansi dilzeltilmis

AARSKOG SENDROMU

olmalidir. Hasta 1ki yasindan 6nce saptanirsa birinci
metarsokuneiform eklemde dorsal kapsulotomi, 3-7
vaglar arasinda saptanirsa tarsometatarsal ve
Iintermetatarsal yumusak doku serbestlestirmesi, daha
yukan yaslarda ise metatarsal bazis osteotomisi
secilebilecek tedavi ybntemidir(9).

Stark ve arkadaslari(10) izledikleri
tarsometatarsal kapsillotomi yapilmis 48 hastada
%41 basarisiz sonuc %50 ayak dorsalindeki cerrahi
skar izine bagh ayakkabi giymekte zorluk oldugunu
belirtmislerdir. Bu  bulgular nedeniyle de
tarsometatarsal kapsiilotominin metatarsus adduktus
tedavisinde yararmun tartisiir  oldufunu  8ne
stirmiislerdir.

Olgumuzun 7 vyasinda olmasi,, daha Once
tnerilmis olan  konservatif tedaviye uyum
gOsterememis olmasi, lateral kolon konveksitesinin
devam etmesi ve 5. metatars bazisinin palpasyonia
ele gelmesi cerrahi tedavi dilgiinmemizin temel
nedenidir. Hastanin hentiz 7 vasinda olmasi ise bizi
kemik ameliyatindan ziyade yumusak doku
nrosediirierine yonlendumistir.
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