Perinatoloji Dergisi 1: 231-235,1993

Amniotik Band Sendromu:

Bir Olgu Sunumu

Murat APi, Hiisnii GORGEN, Cem FICICIOGLU, Cuma YORGANCI
Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar: Hastanesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum Klinigi

OZET

Amniotik band sendromu muhtemelen riiptiire olan amni-
on kesesinin fetal dokuya kaynasmasi sonucu ortaya ¢ikan
ve nadir goriilen konjenital bir deformitedir. En stk rastla-
nan yandas anomaliler; amputasyonlar, konstriksiyon
bandlari, sindaktili, kraniyofasiyal defektler, diisiik ayak
ve yarik dudaktir.

Zeynep Kamil Hastanesinde spontan vaginal dogum ya-
pan tipik ve agwr bir amniotik band sendromu olgusu tak-
dim edildi. Bu sendrom literatiir 1s1ginda klinik yaklagim,
erken tani ve tedavi yonleriyle tartigild:.

Anahtar kelimeler: Amniotik band sendromu

The amniotic band syndrome (ABS) refers to the infre-
quent occurence of congenital deformities presumably due
to fetal entanglement in strands of ruptured amniotic sac.
The most common associated anomalies include amputa-
tions, constriction bands, syndactly, craniofacial defects,
club feet and cleft lip.

We reported a typical and severe amniotic band syndrome
which delivered vaginally in Zeynep Kamil Maternity
Hospital and discussed the clinical approach, early prena-
tal diagnose, management in the light of literature.

Key words: Amniotic band syndrome

GIRiS

Amniotik band sendromu (ABS), amniondan yoksun
plasenta, amniotik zar kalintilarinin fetusa yapismasi
ya da dolanmasi ile olusan fetal deformasyon, mal-
formasyon veya amputasyon lgliisii ile karakterize
bir sendrom olarak tanimlanmaktadir . Kalousek
ve Bamforth 9.-20. gebelik haftalarinda izledikleri
1010 fetusun 18'inde (1/56) ABS saptamuglardir .

Etyolojisi ve patogenezi hala agiklanamayan
ABS'nda bugiinkii yazarlarin biiyiikk bir boliimii
1968 yilinda Torpin tarafindan ortaya konulan "ek-
sojen" teoriyi desteklemektedirler. Bu teori gebeli-
gin erken devresinde amnion riiptiirii meydana gel-
mesi, bunun sonucunda agiga ¢ikan koryonik yiizey-
de mezoblastik proliferasyon olmasi, fibroz mezo-
dermik bandlann olusarak ¢esitli embrionik veya fe-
tal yapilar1 sikistirtp bogulmasina yol agmasi gorii-
siinii savunmaktadir %, Fetal kisimlarin bu bandlar
tarafindan sikistirilip bogulmasi sonucu lenfodem,
amputasyon gibi deformiteler ortaya g¢ikar. Ayrica
Torpin umblikusta fetal deri ile devam eden amnio-
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nun fetusu koryon temasindan korudugunu belirt-
mistir . Dolayistyla amnion biitiinliigiiniin bozul-
masi, fetusun koryona temas edip yapismasi, flizyon
bolgesindeki fetal dokunun hatali gelismesine yol
acabilmektedir.

Holoprozensefali ve hidrosefali gibi malformasyon-
larin amniotik band sendromunda goriilmesi eksojen
teori ile agiklanamamaktadir ©. Bu da "endojen" te-
orinin (germinal disk defekti) ortaya ¢ikmasina ne-
den olmustur. Bu teoriyi destekleyen bir diger bulgu
da monozigotik ikizlerde ABS'nun dizigotiklere
oranla daha sik goriilmesidir . Fetiis ve plasenta
arasindaki anormal iliski, serbest umblikal kordon
gozlenmemesi, ¢ok kisa kordon varligi, tek umblikal
arter varligina sik rastlanmasi ve internal organlarda
agir malformasyonlarin bulunmasi ABS'nun sadece
amnion riiptiiriine bagh olmaktan ¢ok, erken donenn-
dek teratojenik etki sonucu germinal disk defektin-
den kaynaklandigin diisiindiirmektedir .

OLGU

Olgumuz 20 yasinda, gravidasi 2 paritesi 1 olup servikal
aciklik 8 cm, su kesesi intakt, makadi prezentasyonda,
gelen kisim pelvis giriminde, ¢ocuk kalp sesleri pozitif
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olarak ve miadinda agrili gebe 6n tanistyla yatirildi.

Son adetini Haziran 1991'de g6rdiigiinii ve Temmuz
1991'de adet rétar1 yakinmasiyla gittigi bir doktor tarafin-
dan 6strojen-progesteron kombinasyonu olan bir ilag rege-
tesi verildigini soyledi. Bu ilagtan 4 tablet oral kullanan
hasta mide sikayetleri dolaysi ile ilact birakmus. Iki ay
sonra gittigi bir bagka doktor 3 aylik hamile oldugunu soy-
leyerek ultrasonografik tetkik yapmis ve normal bir gebe-
lik oldugunu belirtmis. Gebeliginin sonuna kadar baska bir
saglik kontrolinden gegmemis. Gebelikte enfeksiyon,
travma, invaziv girisim ve operasyon hikayesi yoktu. Ak-
raba evliligi, ailede malforme ¢ocuk anamnezi olmadigi
belirlendi.

Ozgegmisinde herhangi bir hastalik veya ameliyat tarif et-
meyen hasta sigara ve alkol kullanmiyor. Soy ge¢cmisinde
babasinin kalp hastasi olmasi diginda bir dzellik yoktu.

Yapilan fizik muayenesinde tiim sistem bulgular1 normal
fizyolojik smurlar igindeydi. Laboratuar bulgular1 da nor-
maldi.

Hastaneye yatirildiktan sonra 1.5 saat igerisinde dogum
masasima alman hasta spontan vaginal yoldan 2550 gr.
agirhiginda, tam makat prezentasyonunda canli birinci da-
kika 4, besinci dakika 6 Apgar skoru ile bir kiz bebek do-
gurtuldu. Umbilikal kordon boyu normalden kisa (25 cm)
olup, ortaya yakin, bir adet yalanc1 diigiim varligi dikkati

Resim 1.

Resim 2.
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Resim 3.

¢ekti. Plasenta ¢ocuk basina yapigik olarak ¢ocukla bera-
ber digar1 ¢ikti, fetusun yapilan ilk muayenesinde kardiyak
aktivite 110 atim/dak, solunum i¢ ¢ekme tarzindaydi. Cilt
rengi soluk, tonusu normaldi. Moro refleksi alinmiyordu.
Bebekte ilk goze ¢arpan bulgular; sag kolun omuz seviye-
sinden ampute oldugu, sol kolun normalden kisa ve 4 par-
makl1 oldugu, plasentanin anansefal goriiniimdeki fetal basa
yaygin yapigiklik gosterdigi, maternal ylizeyinde dekole
sahalarin bulundugu, ¢ocuk basinin normalden kii¢iik, ya-
rik damak ve dudak anomalili oldugu, gozlerin olmasi ge-
reken yerde goz kapaklarmin rudimenter gelistigi, kafa ke-
miklerinin @ist kisimdan itibaren olusmadigi, beyin olmasi
gereken yere plasentanin yapistigr gozlendi. Fetusa post-
partum 6nden ve yandan radyografik tetkik yapildi. Hasta-
nemiz pediatri iinitesine génderilen bebek postpartum 10.
saatte exitus oldu. 1. giin yapilan otopside makroskopik in-
celemede 41 cm. boyunda, oturma boyu 25 c¢m., ayak ta-
bani 7 cm., 2500 gr. agirhiginda kiz bebek cenazesinde ku-
lak iizerinden ve enseden gegecek sekilde sagh deri, kalva-
rium tesekkiil etmemis, amnion zart bu hatta deri ile de-
vam edecek sekilde tesekkiil etmistir. Bu bolgede plasenta
ve koryon zar1 beynin {izerini kapamustir. Meninksler te-
sekkiil etmis amnion ve koryon zarlari birbirinden ayrildi-
ginda koryon zarinin ve plasentanin beyinle veya deriyle
yapisikligi goriilmemektedir. Buna karsin amnion zar1 deri
ile devam etmektedir ve ¢epegevre kafaya yapigiktir. Orbi-
talar birbirinden ¢ok uzakta (hipertelorizm) ve kiigiik go-
rilmektedir. Goz kapaginin altinda géziin olusmadigi sap-
tanmigtir.

Orbita i¢inde goz kiiresi bulunmamaktadir. Sagda amnion
zar1 kismen omuzda tutunmus olup bu tarafta basla omuz
arasinda kismen amnion zarindan kismen deriden olusan
bir kprii olusmustur. Burun kemikleri ve kikirdak kismen
tesekkiil etmistir. Amnion zari burun kokiinden yukari
dogru devam etmektedir. Ust dudak ve damakta yarik
dudak ve damak anomalisi vardir. Optik sinirler tesekkiil
etmemis ve serebellumu olugmamistir. Beyin normalden
ufak ve tam tesekkiil etmemis goriiniimdedir. Basis krani
tesekkiil etmis ancak serebellar kafa taban1 tam olusma-
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mugtir. Medulla spinal is tesekkiil etmis boyun tam tesekkiil
etmemistir. Toraks ve abdominal organlarin incelemesinde
stirrenallerin atrofik gériinimii ve {iretranin kapali olmasi
haricinde baska patolojik bulguya rastlanmamistir. Akci-
gerler suya atildiginda ylizmekte, kalp olusmus ve normal
idi. Plasenta 405 gr. agirhiginda bulundu. Beyin ayrica in-
celendiginde beyin sap1 atrofik ve serebellum 2x1-5x0.8
cm boyutlarinda hipoplazik goriinimdeydi. Patolojik tani:
Kraniofasial deri ve kemik efektleri, anoftalmi, stirrenal
hipoplazisi, sol kol hipoplazik ve sol radius agenezisi, be-
yin ve serebellum hipoplazisi, sag kol omuz hizasindan
amputasyon ve yarik damak dudak gibi multipl konjenital
anomalilerle karakterize Amniotik Band Sendromu.

Fetusun radyolojik incelemesinde kafa kemiklerinin basis
krani tizerinde olan kisminin olusmadigy, sag iist ekstremi-
tenin omuzdan itibaren ampute oldugu ancak metakarp fa-
lanks olmas1 muhtemel 3 adet kemigin sag skapuladan iti-
baren devam ettigi sol iist ekstremitenin ise hipoplazik
oldugu, sol humerus normal radius hi¢ olusmamis ulna ise
hipoplazik, ayr1 gelismis olarak, solda 4 adet metakarpal
ve bunlarin uzantist olan 4 adet falangial kemikler goriil-
mektedir. Alt ekstremiteler pelvis kaburgalar ve omurgalar
normaldir. Batinda barsak gazlan, karaciger ekosu normal
olarak gbzlenmekte akcigerde normal, her iki tarafta eks-
panse ve kalpte normal radyografik goriinimdedir. Kal-
varyuma {stten yapisik hemiopak bir radyolojik imaj (pla-
senta) tespit edilmistir. Hasta postpartum 2. giini
23.4.1992 tarihinde sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Amniotik band sendromu'nun siklig1 degisik seriler-
de 1/1234-1/15000 dogumda goriildiigii bildirilmistir
®9) " Ancak prenatal ve postnatal tani gii¢liigii goz
online alindiginda, bu oranlarin gergegi yansittig
tartismalidir. Garza ve ark. 388325 dogunda yap-
tiklar1 ¢alismada 45 olgu bildirmis ve prevalansin
1.16/10000 oldugunu 6ne siirmislerdir ‘. Yine li-
teratiirde malformasyonlu bebeklerin % 1-2'sinde
amniotik band sendromuna rastlanmaktadir . Bir
diger yayinda ise 6lii dogumlarm % 7-14'"liniin nedeni
oldugu belirtilmektedir .

Zeynep Kamil Hastanesi Dogum Kliniginde 1992
yilinda 19715 dogum meydana geldigi géz Oniine
alindiginda bizim prevalansimizi 1/19715 olarak
vermemizin ger¢egi yansitmayacagl agiktir. Bu ne-
denle ABS'nun erken taninmasi ve tanida dikkat edi-
lecek noktalari tartismay1 uygun bulduk.

ABS'nda meydana gelen deformitelerin, eksojen teo-
ride bahsedilen amnion riiptiiriiniin gebeligin hangi
doneminde meydana geldigine bagl oldugu bildiri-
migstir. Erken (postkonsepsiyonel 28-45'inci giinler

arasinda) olusan riptiirlerde kraniofasial defektler,
visseral defektler, abortus veya prematiir dogum sik
goriiliirken, geg (45. gilin-18. hafta arasi) olusan riip-
tiirlerde ekstremite sikigmasi ve parmak amputasyo-
nunun daha sik goriildiigii belirtilmistir. Bizim olgu-
muzda tesbit ettigimiz agir kraniofasial del'ormiteler,
eksansefali, mikrosefali, sefalo-amniotik flizyon, ya-
rik damak dudak, nazal deformite, anoftalmi, hiper-
telorizm, goz kapagi kolobomu ve amputasyonlarin
varlig1 gebeligin erken (25.-45. giinler) doneminde
bir aminon riiptiiriiniin meydana geldigi izlenimini
vermektedir. Fakat sol iist ekstremitede ulnanin te-
sekkiil edip radiusun tesekkiil etmemesini eksojen
teori ile agiklamak miimkiin degildir. Bu bulgu, ger-
minal disk defektinin meydana getirdigi bir olay ola-
rak yorumlanirsa, endojen teoriyi desteklemektedir.
1986 yilinda Hunter ve Carpenter adli iki arastirma-
cida bu sendromla dogan bebeklerdeki anomalilerin
amnion riptiirii ile agiklanamayacagini bildirerek
endojen teoriyi desteklemislerdir. Bizim olgumuzda
gebeligin erken doneminde bir travma ya da enfeksi-
yon hikayesi yoktu. invaziv bir uterin girisim gegir-
memistir. Erken gebelikte kullandigi bir kag tablet
diisiik doz kombine Gstrojen-progesteron preparati-
nin bdylesine bir sendroma yol acamayacag asikar-
dir. Bu arada ¢agdas tibbin getirdigi yeni tani yon-
temlerinden amniosentez, kordosentez, koryon villus
biopsisi gibi invaziv uterin girisimlerin amnion de-
fektine yol agarak koryonik yiizey ile fetal dokunun
temasina neden olup amniotik band sendromu mey-
dana getirebilecegi unutulmamali uygulanacak giri-
simin kar-zarar hesabi hastamizin lehine olmalidir.
Moessinger ve ark. 1981 yilinda amniosentez sonrasi
gelisen bir amniotik band sendromu olgusu bildir-
mislerdir ).

Literatiirde 9.-20. gebelik haftalar1 arasinda amniotik
band sendromunun taninabildigi belirtilmis olup
1010 serilik bir galismada 18 fetusun ABS'na sahip
oldugu saptanmistir @, Antenatal tan1 yontemlerinden
noninvazif bir metod olan ultrason, giiniimiizde
sonografik rezoliisyon alaninda kaydedilen geligme-
ler sayesinde, uterus igerisindeki membran ve
membran benzer yapilarin viziializasyonunu miim-
kiin kilmigtir V.

Antenatal sonografide fetusa yapigik aberran doku

bandi ile birlikte karakteristik deformiteler ve hareket
kisithgr gozlenmesi ABS tanisinin koyulmasini sag-
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lar. Ancak, band goriilmese bile, nonembrionik dagi-
lim gosteren yank ve malformasyonlar, asimetrik en-
sefalosel ve gastroplorosizis gibi karakteristik anoma-
lilerin varligi, ABS'nun gostergesi olabilir 2. Dest-
riiktif kalvaryum lezyonlar1 bizim olgumuzda da ol-
dugu gibi sik goriilmektedir. Yaklagik tim kalvaryu-
mu tutan lezyonlar anensefaliyi andirr, parsiyel oldu-
gunda ise ensefalosele benzer. Normalde ensefalosel-
lerin % 901 noral tiip fiizyon defekti nedeni ile orta
hatta gozlenirken, ABS'na eslik eden ensefaloseller
lateral yerlesimli olma egilimindedirler ¥, Klasik
anensefali, kalvaryum kemiklerinin simetrik yoklugu
ile karakterizedir. ABS'nun yol agtig1 anensefalide
kalvaryumun bir bdliimii korunmugtur. Korunan seg-
mentler bizim olgumuzda oldugu gibi kafa kaidesi ile
supraorbital bolgede yer alma egiliminde oldugundan
USG'de bu bolgenin dikkatle taranmasi gerekmekte-
dir. Yarik damak ve dudak sik gézlenen paramedyan
ve medyan malformasyonlar olup, normalde paraaksi-
yal mezodermik Kkitlelerin fiizyon yetersizliginin yol
actig1 karekteristik sekillerde goriiliir. Olagan dis1 ve
nonembrionik dagiliml fasial fissiirlerin saptanmasi
ABS'mu diigiindiirmelidir. Ultrasonografik incelemede
stipheye diisiildiigli durumlarda deformiteler arasinda,
dogru olarak tanimlandiginda tani koydurucu olani
spinal deformitelerdir. Cogunlukla spina agin derecede
carpiktir. Kifoz, skolyoz veya lordoz seklinde olan
deformiteler, tek baslanna veya birlikte bulunabilirler.
Siklikla toraks veya abdomen duvanndaki genis de-
fekte bagli eviserasyon (gastroplorosizis) gozlenir.
Gastrosizis'te karaciger eksteriorizasyonu seyrek go-
riilmesine karsin ABS'na eslik eden lezyonlarda hepa-
tik eksteriorizasyon oram yiiksektir '?. Genetik veya
teratojenik kokenli ekstremite amputasyonlan simetrik
ve bilateraldir . ABS'na bagl amputasyonlar ise ge-
nellikle asimetriktir. Bizim olgumuz bunun ¢ok tipik
bir 6rnegidir. Genetik veya teratojenik kokenli sindakti-
li parmaklann distalini, ABS'a bagl sindaktili ise prok-
simalini tutar. USG'de en sik rastlanan bulgunun umb-
likal kordonun yoklugu veya asin kisaligi oldugu 6ne
siirilmektedir . Umblikal kordon kisaligi primer
olabildigi gibi ABS sonucu fetal hareket azligina bagh
olarak da gelisebilir ®. Rutin USG'de ABS'nun minér
sapmalanni igeren olgulann atlanabildigi ve prenatal
taninin koyulamadig: akilda tutulmalidir, ancak amnio-
tik bandin ¢ogunlukla saptandigi bildirilmektedir ¥
Amniotik bandm goriilmesi kesin tani igin gerekmedigi
gibi sadece amniotik band saptanmast ABS tanisinin
koyulmasi i¢in yeterli degildir.
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Normal olarak 16. gestasyonel haftaya kadar koryon
ile birlesmemis amniotik membran segmentleri go-
riilebilir *'%. Gebeligin herhangi bir déneminde
olusan subamniotik ve subkoryonik sivi birikimleri-
de bu membranlarin goriilmesini saglayabilir. Kor-
yoamniotik separasyon genellikle travmatik olarak,
amniosentez ile arka duvar plasentada transabdomi-
nal koryon villus biopsisi sonucu meydana gelir.
Membran riiptiirii olmadig siirece bu durum selim
seyreder. Gebelikte intrauterin nondestriiktif memb-
ranlar olusturan diger antiteler; uterus septus, bozul-
mus ikiz esi ve plasenta sirkumvallatadir @ Erken
gebelikte USG'de saptanan, dogumda gozlenmeyen
veya sadece plasentaya sinirli olan fetusta deformas-
yon olusturmayan membrandz yapilar "masum am-
niotik band" (innocent amniotic band) olarak adlan-
dinlmaktadir ®. Histopatolojik olarak antenatal am-
nion riiptiiriiniin dogrulayan bulgu, amnion ve kor-
yon mezensiminde verniks graniilomlarinin saptan-
masidir 7,

ABS olgularinin yaklasik % 10'unda umbilikal kor-
don strangulasyonu gozlendigi 6ne siiriilmiistiir. Bi-
zim olgumuzda da kordonda yalanci diigiim ve kor-
don kisalig1 dikkati ¢ekmekteydi. Tekrarlama riski
diistiik oldugundan, takip eden gebelikte genetik da-
misma gerekmedigi one siiriilmektedir ®'?. Ancak
ailevi rekiirrens seyrek de olsa tammlanmustir ).
Burada antenatal izlemin 6nemini, sonografik ince-
lemede dikkat edilecek hususlari ve erken donemde
yapilacak uterin invaziv girisimlerde kar-zarar hesa-
binin yapilmasmi vurgulamaya calistik. Perinatolo-
ji'nin erken tani ve tedavi agisindan dnemini koru-
yan ABS konusunda, etyopatogenezinin agiklanmasi
i¢in yeni arastirmalara ihtiyag vardir.
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