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ÖZET
Multiple pterygium sendromu (MPS) anormal yüz görünümü ve antekübital,
servikal, popliteal, interdigital alanlarda ve boyunda cilt katlant›lar›, eklemlerde
fleksiyon kontraktürü ile karakterize olup, pterygum colli sendromu, Escobar
sendromu veya pterygium sendromu olarak da bilinir. Bu yaz›da bir annenin 19
y›l süren infertil periyodundan sonra invitro fertilizasyon ile 28 haftal›k ikiz efli
olarak MPS ile do¤an bir olgu sunulmufltur. Dünyada y›lda yaklafl›k 3 milyon
do¤um yard›mc› üreme teknikleri ile meydana gelmektedir. Yard›mc› üreme
teknikleri ile gerçekleflen gebeliklerde perinatal morbidite ve mortalite
artm›flt›r. Multiple pterygium sendromunun karakteristik özelliklerini içeren ve
bildi¤imize göre invitro fertilizasyon sonucu görülen ilk olgu olmas› nedeniyle
okuyucular›n dikkatine sunduk. (Güncel Pediatri 2009; 7: 101-3)
Anahtar kelimeler: Multiple pterygium sendromu, yenido¤an

SUMMARY
Multiple pterygium syndrome (MPS) is characterized by abnormal facial
appearance and skin folds on antecubital, cervical, popliteal, neck and 
interdigital areas and flexor contractures of joints. It is also known as
pterygum colli syndrome, Escobar syndrome or pterygium syndrome. This
case report describes an infant with MPS born as a twin with a 28-week-ges-
tational period to an in vitro fertilized mother after 19 years of infertility 
period. All over the world, approximately 3 million births per year occur by
means of assisted reproductive methods. Perinatal morbidity and mortality
rate increase in pregnancies implemented by reproductive techniques.
To the best of our knowledge, this is the first case with multiple features of
the MPS syndrome accompanying in-vitro fertilization. (Journal of Current
Pediatrics 2009; 7: 101-3)
Key words: Multiple pterygium syndrome, neonate

Yaz›flma Adresi/Address for Correspondence:
Dr. Nazl› Cörüt  

Keçiören E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi,
Ankara, Türkiye 

Tel.: +90 312 356 90 00
E-posta: nazhayat1@hotmail.com

GGeelliiflfl  TTaarriihhii//RReecceeiivveedd:: 12.05.2009
KKaabbuull  TTaarriihhii//AAcccceepptteedd::  16.7.2009

© Güncel Pediatri Dergisi, Galenos Yay›nc›l›k
taraf›ndan bas›lm›flt›r. Her hakk› sakl›d›r.
© The Journal of Current Pediatrics, published
by Galenos Publishing. All rights reserved.

101GüncelPediatri

Olgu Sunumu/Case Report

Girifl

Multiple pterygium sendromu (MPS) k›sa boy, anor-
mal yüz görünümü ve antekübital, servikal, popliteal, in-
terdigital alanlarda ve boyunda cilt katlant›lar›yla karak-
terize olup, pterygum colli sendromu, Escobar sendromu
veya pterygium sendromu olarak da bilinir (1).

Eklemlerde fleksiyon kontraktürü, anormal vertebral
füzyon (skolyoz), torakal deformiteler, “rocker bottom”
(golf sopas›) ayak, sindaktili, kamptodaktili, yar›k damak
ve anormal yüz yap›s›yla birlikte görülebilen di¤er bulgu-

lard›r (2). Bafll›ca otozomal resesif kal›t›m görülmekle
birlikte, otozomal dominant ve X’e ba¤l› geçifl de görüle-
bilir (3). Bu olgu, MPS sendromunun özelliklerini içeren
ilk in vitro fertilizasyon sonras› görülen ilk olgu olmas›
nedeniyle sunulmufltur. 

Olgu Sunumu

Otuz alt› yafl›ndaki annenin 19 y›l süren infertil periyo-
dundan sonra, invitro fertilizasyon ile birinci gebeli¤inden,
28 haftal›k, 1350 gr k›z ikiz efli olarak dünyaya geldi. Hasta



dismorfik yüz görünümü, prematürite ve solunum s›k›nt›s›
nedeniyle yo¤un bak›m ünitesine al›nd›. Hastan›n ikiz efli
erkek ve fizik muayene bulgular›, takipne d›fl›nda normaldi. 

Hikayesinden gebelik süresince ilaç kullan›m›, X-ray
maruziyeti ve ciddi bir hastal›k öyküsü olmad›¤› ö¤renil-
di. Anne-baba aras›nda akrabal›k veya yak›n akrabala-
r›nda benzer bir hastal›k öyküsü yoktu.

Fizik muayenesinde kilo, boy ve bafl çevresi 1350 gr,
38,5 cm ve 28 cm, solunum s›k›nt›s›, takipne (70-80/dk),
subkostal çekilme, taflikardi (180/dk) vard›, kardiyak din-
lemede patolojik ses ve üfürüm yoktu. Di¤er patolojik fizik
muayene bulgular›; mikrognati, yüksek damak, düflük
yerleflimli büyük kulak, k›sa boyun, antekübital, popliteal
bölge ve boyunda bilateral deri k›vr›mlar›, skolyoz, diz ve
dirsekte fleksiyon kontraktürü, sol ayak aganezisi, sa¤
ayakta pes ekinovarus ve “rocker bottom”, k›sa ve rudi-
menter sol ön kol ve sindaktili olan dismorfik el, anal at-
reziyle birlikte eksternal genital yap›lar k›z ve büyük labi-
um hipoplazik görünümdeydi (Resim 1,2). Kan biyokimya-
s›nda kalsiyum seviyesi 7,6 mg/dl olup di¤erleri normal
idi. Torakoabdominal grafisinde torakal skolyoz d›fl›nda
normal akci¤er ve kalp geliflimi görüldü. Ekstremite grafi-
lerinde sol fibula aganezisi, rudimenter sol radius ve el

parmaklar› vard›. Transfontanel USG’de grade-1 periven-
triküler hemoraji görüldü. Hastan›n ekokardiyografisi, ab-
dominal ultrasonografisi normal s›n›rlarda ve kromozom
incelemesi normal görünümde 46, XX olarak rapor edildi. 

Hastan›n takibinde mekanik ventilasyon ihtiyac› arta-
rak devam etti ve üçüncü gününde dolafl›m ve solunum
yetmezli¤i ile eksitus oldu.

Tart›flma

Multiple pterygium sendromu (MPS), pterygum colli
sendromu, Escobar sendromu veya pterygium sendro-
mu olarak da bilinir. Karfl›laflt›rmada kolayl›k sa¤lamak
amac›yla fetal akinezi sekans›, multiple pterygium sen-
dromu (lethal tip) ve pterygium sendromu özellikleriyle
tablo halinde sunulmufltur (Tablo 1).

Pterygium sendromunda gözlenen dismorfik yüz gö-
rünümü, göz kapa¤›nda yap›fl›kl›k, küçük a¤›z, genifl k›sa
burun, yar›k damak, küçük çene, yayg›n kulak anomalisi
içermektedir (1,4). K›sa boyun ile birlikte servikal bölge-
de deri katlant›s›, bu sendromu gösteren hastalar›n ka-
rakteristik bulgusudur (1). Ayr›ca skolyoz, hipotoni, alt
ekstremite anomalileri gibi kas-iskelet sistemiyle ilgili
anomaliler oldukça s›k gözlenir (1,5). ‹skelet kas siste-
miyle ilgili anomalilerin nöromüsküler patolojiler taraf›n-
dan oluflturulabilece¤i bildirilmifltir (6). Hastalarda geni-
tal anomaliler görülebilmektedir, ancak birçok vakan›n
uzun dönem izlemlerinde, ikincil seks karakterlerinin
normal geliflebildi¤i görülmüfltür (7). Hastam›z›n antekü-
bital ve popliteal bölgedeki deri k›vr›mlar› ile birlikte flek-
siyon kontraktürü, skolyoz, hipotonisite belirgindi. Yayg›n
pterygium oldu¤undan, sadece alt ekstremiteyi tutan
popliteal ptergyium sendromu tan›da d›flland› (2).

Bu hastal›k bafll›ca otozomal resesif geçifllidir ve na-
diren di¤er kal›t›m mekanizmalar›yla da geçifl gösterir
(1,4). Goh ve arkadafllar› (8) 4 yafl›nda k›sa boylu, aksiller
ve antekübital ptreygiumlu bir erkek vaka bildirmifltir.
Bunun sporadik veya otozomal kal›t›m göstermifl olabile-
ce¤i yönünde görüfl beyan etmifltir. Mc Keown ve Haris
(9) MPS’lu annenin üç çocu¤unda otozomal dominant
kal›t›m bildirmifltir. Hastalarda fliddetli skolyoz, hemiver-
tebra ve pitozis görülmüfltür. Carnevale ve arkadafllar›
(10) 7 olguda 3 dekad boyunca X’e ba¤l› dominant kal›t›m
bildirmifltir. Etkilenen babalar›n tüm k›zlar›nda MPS gö-
rülmüfl, erkek çocuklar› etkilenmemifltir (10).

Dünyada, y›lda yaklafl›k 3 milyon do¤um yard›mc› üre-
me teknikleri ile meydana gelmektedir. Yard›mc› üreme
teknikleri ile gerçekleflen gebeliklerde perinatal morbidite
ve mortalite artm›flt›r ve özellikle ço¤ul gebeliklerle iliflki-
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Resim 1. Hastan›n posterior-kaudal yönden görünümü

Resim 2. Hastan›n önden görünümü



lendirilmektedir. Major malformasyonlar›n intrasitoplaz-
mik sperm enjeksiyon (ICSI) ve invitro fertilizasyon (IVF)
gebeliklerde %30 daha fazla oldu¤u bildirilmifltir. Kromo-
zom bozukluklar›n›n ise IVF/ICSI iflleminden mi yoksa ebe-
veynden mi kal›t›ld›¤› tam ay›rt edilemeyebilir  (11). 

Vakam›z›n anne-babas›nda akrabal›k yoktu, MPS ile
ilgili bulguya sahip de¤illerdi ve birinci derece akrabala-
r›nda da bildirilmemiflti. Bu nedenle biz otozomal resesif
veya dominat kal›t›m› ve X’e ba¤l› kal›t›m› düflünmedik.
‹nvitro fertilizasyonla geliflmifl sporadik bir vaka oldu¤u-
nu düflündük. MPS sendromunun karakteristik özellikle-
rini içeren ve bildi¤imize göre invitro fertilizasyon sonu-
cu görülen ilk vaka olmas› nedeniyle dikkatinize sunduk.
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Tablo 1. Fetal akinezi sekans›, multiple pterygium sendromu (lethal tip) ve pterygium sendromlar›n›n özellikleri 
Bulgular Fetal akinezi Multiple pterygium Pterygium 

sekans› sendromu (lethal tip) sendromu
“Small for gestational age”. Intrauterine büyüme gerili¤i + + +
Kistik higroma “Webbed neck” + + +
Rijid, maske yüz + + +
Mikrognati + + +
Küçük, arkaya dönük kulaklar + + +
Ç›k›k gözler, k›sa palpebral fissürler, hipertelorizm, telekantus, pitoz + + +
Bas›k burun ucu, düz burun + + -
Yar›k damak, yüksek damak + + +
Pterji + + +
Pulmoner hipoplazi + + -
Küçük gö¤üs + + -
Kriptorflidizm + - +
Labia major hipoplazisi veya agenezi + - +
Büyük eklem ankilozu + + +
Kamptodaktili + + +
“Rocker-bottom” ayaklar, talipes ekinovarus + + +
Skolyoz, di¤er vertebra anomalileri + + +
Nöromusküler sistem bulgular› Hidrosefali, mikrogiri, Genel Kas  

serebellar hipoplazi, amiyoplazi güçsüzlü¤ü,
septum pellusidum agenezi, miyopati

nörojenik kas atrofisi,
kavum septum pelusidum


