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OZET

Sindaktili veya polidaktilinin aile fertlerinden bazilarinda ayr1 ayrt,
bazilarinda da beraber goriildiigii polisindaktilili bir aile takdim edildi-
Genetik gegisi, sindaktili ve polidaktilinin beraber goriildiigii sendrom-
lar ile ekspressivitesi tartiildy, ilgili literatiir gozden gegirildi.

"

Ayak ve el parmaklarmin fazlali-
gima polidaktili, parmaklar arasindaki
yapigikliga sindaktili depir. En stk
rastlanan polidaktili sekli alti par-
makliik (hexadactyly) dir. Fazla par-
mak elin veya ayagin radial veya ti-
bial tarafinda ise preaksial polidaktili,
ulnar veya fibular tarafinda ise posta-
ksial poldaktili s6z konusudur. Diger
parmaklardaki fazlalik enderdir. Sin-
daktilide derideki yapisiklik degisik
derecelerdedir, falankslar arasinda
sinostos bulunabilir. Derideki yapisik-
lik genellikle figiincii dordiincii parmak-
lar arasindadir (1).

Bu yazida polidaktili ve sindakti-
linin ayr1 ayr1 veya beraber goriildugii
polisindaktili bir aile takdim edilecektir.

VAKA TAKDIiMi

(N.I. Prot No. 4247/1976) Dért
yasinda kiz gocugu. Ellerde ii¢ ve dor-
diincii parmaklarin bitisik olmasi ne-
deni ile bas vurdu. Genel goriiniim ve
sistemik muayeneleri normaldi. Elle-
rinde ii¢ ve dordiincii parmaklar boyun-
ca cilt yapisikti, sindaktili mevcuttu
(Resim 1).

Rontgende dordiincii parmagin bi-
rinci falanks1 catall idi ve iglincii par-
magin birinci falanks: ile aralarinda si-
nostos mevcut degildi (Resim 2).

Annesinin ellerinde iigiincii-dor-
diincii, ayaklarinda dordiincii-besinci
parmaklar arasinda sindaktili tesbit
edildi (Resim 3,4).
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Resim 1 — Ellerde Sindaktili

Resim 2 — Hastada El Grefisi
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Resim 3 — Hastanin Annesinin El ve Ayaklari

Ust ekstremitede daha belirgin ol-
mak iizere dort ve besinci parmaklarda
ileri derecede feleksiyon deformitesi
vardi. Rontgende her iki elde {iglinclt
metatars ile dordiincii parmagin fa-
lanks: (Y seklinde) catalli idi ve gatallt
figiincii metatars ile dordiincil parmagin
birinci falankst arasinda artikilasyon

Resim 5 — Hastanin Annesinin El ve Ayak Grafileri

meveuttu. Dordiincii ve besinci parmak
metatarslar1 erasinda  sinostos vardi
Ayaklarda sa ayakta beginci parmak ile
dordiincii parmak arasinda ciltte uglara
kadar uzanan bitisiklik mevecuttu. Sag
ayak besinci parmak birinci ve ikinci
falankslar1 ¢iftti ve sinostozikti (Resim

5,6).
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Hastanin on yasindaki erkek kar-
desinin sol elinde polidaktili, bir da-
yisinda sindaktili, bir dayisinda polidak-
tili ve bir dayilarinin birer kiz ¢ocukla-

rinda sindaktili ve anneannesinde polis-

indaktili mevcuttu. Anne annesinin kiz
kardesi saglamdi (Resim 7).

TARTISMA

~Sindaktili vakamizda goriildiigii
gibi bazan polidaktili ile beraberdir ve
elde goriilen deformitelerin en sik rast-
lanamidir.  Polidaktili diginda  braki-
daktili ve diger konjenital gelisme anom-
alileri ile beraber bulunabilir. Sin-
daktili ve polidaktili her ikisi de he-
rediter konjenital anomalilerdir. Ge-
nellikle otozomal dominant gegis goste-
rirler. Sindaktili ve polidaktilinin bera-
ber bulundugu polisindaktili de otozo-
mal dominant gegislidir. Preaksial po-
lidaktili ve sindaktili, polisindaktili-
nin zelligini tegkil ederler (2). Tem-
tamy polisindaktiliyi, sindaktili poli-
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daktilisiz goriilmediginden polidaktili
gurubunda incelemektedir(3) Degisik
derecelerdeki sindaktiliye vakamizda
oldugu gibi genellikle ii¢ ve dordiincii
parmaklar arasinda rastlanmaktadir,

Sindaktili veya polidaktili ¢ogu
kere bazi sendromlarin bulgusu olarak
g0ze garpar. Bu gibi vakalarda asagida
ad1 gegen sendromlarin dj ger bulgularini
dikkatle aramak tanida yardimci ola-
bilir (4). (Tablo 1).

Vakalarmuzda oldugu gibi sindak-
tili bir kusakta polidaktili ile beraber 80-
rillebildigi halde diger kusaklarda her



Tablo 1— Sindaktili ve polidaktilinin Beraber Gériildigii Sendromlar

Siklikla goriilenler

Nadir goriilenler

Carpanter sendromu
Ellis-van Crevelds sendromu

Bloom sendromu
Conradi sendromu

Robinson tipi ektodermal displazi Goltz sendromu

Polidaktili 13 Trisomi sendromu Rubinstein-taybi sendromu
Smith-Lemli-Opitz sendromu
Apert sendromu(sinostozlu) Bloom sendromu
Garpenter sendromu Conradi sendromu
Cornelia Delange sendromu(ikin-
ci ve figiincii ayak parmaklari) Down sendromu (2 ve 3.ayak
parmaklari)
Goltz sendromu Fanconi sendromu
Okulodentodijital sendrom(4 ve 35, Fibrodislasia ossifikans
el parmaklart ile 3 ve 4. ayak par- konjonital
maklarmda sindaktili)
Sindaktili Oral-fasial-dijital sendrom Fraser sendromu

Smith-lemli-opitz sendromu(ikin- Hallerman-Streiff sendromu

ci ve tliglincii bas parmaklar)

Inkontinensia pigmenti
Laurence-Moon-Biedl sendromu
Nourofibromatozis
Oto-Palato-dijital sendrom
Popliteal Web sendromu
Prader-Willi sendromu
Radial Aplazi-Trombositopeni
Robinson tipi ektodermal
displazi

Silver sendromu

13—Trisomi sendromu
18—Trisomi sendromu

No. 21 long Arm deletion sendromu

iki konjenital malformasyona ayri ayri
rastlanabilmektedir.

Acaba her iki malformasyon tek
bir genle mi tagmmaktadir yoksa poli-
daktili ayr1 bir genle, sindaktili ayr1 bir
genle mi taginmaktadir? Aile agacindan
anlagilabilecegi gibi (Resim 7) vakala-
rrmizda malformasyonun bir tanesine
aile fertlerinden bazilarinda, bir tane-
side ailenin diger fertlerinde rastlan-
dig1 halde daha sonraki kusaklarda her

iki 6zelligin gene beraber oldugu goriil-
mektedir. Vakalarmmzda polidaktilinin
ayr1 bir genle, sindaktilinin ayri bir genle
taginmasindan gok her iki ozelligin tek
bir otozomal genle tagindigi kanisi uyan-
maktadir. Bu tip polisindaktili Tem-
temy ve Kckusick’in tanimladiklar: Tip
II sindaktiliye uymaktadir (5). yurdu-
muzda daGiilgonen ve Yiiksel tarafin-
dan benzer bir aile yaymlanmstir

6).
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SUMMARY

POLYSNDACTYLY
A family with polysyndactyly is

presented and pertinent literature is
reviewed.
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