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Amniotik Band Sendromu Olan Bir Yenidogan Olgusu

A Case Report Of A Newborn With Amniotic Band Syndrome
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Amniotik band sendromu (ABS) 6zellikle ekstremiteleri etkileyen ve fibrdz amniotik bandlara bagh parmak amputasyonlar ve kontriksiyon halkalari ile karakte-
rize nadir gorilen bir konjenital fetal anomalidir. Major kraniofasial ve i¢ organ defektleri eslik edebilir. Prevalansi 1200 ile 15.000 canli dogumda bir arasinda
degismekte olup, etyolojisi halen tartismalidir. Amniotik bandlar, adezyonlar gok cesitli fetal deformitelere neden olabilmekte ve sikiikla ekstremite ve parmak
deformiteleri goriilmektedir. Burada sol 6n kol distalinden el parmaklarina kadar uzanan bélgede deformiteleri olan ve amniotik band sendromu tanisi alan bir
yenidogan olgusu sunulmaktadir. Bu olgu ile ekstremite anomalileri olan bir yenidoganda, ayirici tanida amniotik band sendromunun da disiintilmesi gerektigini
vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan,amniotik band sendromu,ekstremite anomalisi

ABSTRACT

Amniotic band syndrome is an uncommon, congenital fetal abnormality, mainly affecting limbs and mostly characterized by digital amputations and constrictions
rings due to fibrous amniotic bands. Major craniofacial and visceral defects can also be encountered. The prevalence ranges from 1200 to 15000 live births and
the etiology is still controversial. Amniotic bands, adhesions may cause various fatal deformities, and extremity along with finger defects are often seen. In this
case report, a newborn with deformities from left hand fingers to distal of forearm who was diagnosed with amniotic band syndrome is presented. We aimed to
emphasize amniotic band syndrome as a differential diagnosis in newborns with extremity abnormalities.
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Giris tinitesine yatinidi. Birinci ve besinci dakikada APGAR skoru 8/10 olarak deger-
lendirildi. Anne 11 yildir hipotroidi nedeniyle L-Tiroksin kullaniyormus. Prenatal

Amniotik band sendromu (ABS), amniondan yoksun plasenta, amniotik zar
donemde annenin ikinci trimesterde aralikli olarak hipertansif degerlerinin ol-

kalintilarninin fetusa yapigsmasi ya da dolanmasi ile olusan fetal deformasyon, ) S ‘
dugu ve bu nedenle diyet tedavisi verildigi, anne ile baba arasinda akrabalik ol-

madigi ve ailede konjenital anomali hikayesi olmadidi; gebeligin 30. haftasinda
prenatal ultrasonografide, amniotik band sendromuna bagl oldugu distinilen,
sol 6n kolda anomali saptandigi 6grenildi. Dogum sonrasi fizik muayenede; sol

malformasyon veya amputasyon (gliisii ile karakterize bir sendrom olarak
tanimlanmaktadir (1). Amniotik band sendromu, basit dijital band konstriksi-
yonundan major kraniyofasiyal ve visseral defektlere ve hatta 6liime kadar de-
gisen anomalilere neden olabilir (2). Prevalansi 1200 ile 15000 canli dogum-
da bir arasinda degismekte olup, etyolojisi halen tartigmalidir (3). Neonatal
ABS’nin tanisini koymak ¢ogu zaman zordur ve ancak vakalarin %30-50’sinin
tanisi dogru olarak konulabilir (3). Cinsiyet ve irk farki gozlenmemekte, cogun-
lukla sporadik olarak gorilmekle birlikte nadiren ailesel olgular da bildirilmigtir
(4).Amniotik bandlar, adezyonlar gok cesitli fetal deformitelere neden olabil-

mekte birlikte siklikla ekstremite ve parmak deformiteleri gérilmektedir (1).

el bileginde ve sol el parmaklarinda fleksiyon kontraksiyonu mevcuttu (Sekil
Vaka 1).Sol el bileginde ve parmaklarda aktif hareket yoktu ve pasif hareket de ok
36 yasindaki annenin dérdiincti gebeliginden, 36. haftada spontan prematiire  kisithydi. Hastamizin sol 6n kol ve distalindeki tanimlanan lezyonlar haricinde
eylem nedeniyle normal vajinal yolla, 2520 gr dogan kiz bebegin sol 6n kolda  tim sistem muayenesi normaldi. Direk grafide solda ulna ve radius saga gore
Uizeri aclk yara bulunan deformitesi olmasi sebebiyle yenidogan yogun bakm 4,5 cm daha kisa ve solda elbilegi ekleminde deformasyonla birlikte ulnar-

0n kolda dirsekten yaklasik 3 cm distalde amniotik banda bagl hafif konstriksi-
yon halkas| mevcuttu ve sol 6n kol saga gore 4,5 cm daha kisa gériiniimdeydi,
on kol distal 1/3 liik kisimdan itibaren sol el dorsum ve el bilegi ulnar tarafina
uzanan yaklasik 5x3 cm boyutlarinda nekrotik alan ve cevresindeki dokular
odemli ve hiperemik idi. Sol el birinci, ikinci ve G¢linci parmak distalinde
1x2 mm’lik nekrotik alanlar vardi ve parmaklar saga gére daha kisaydi. Sol
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deviasyon mevcuttu (Sekil 2). Sol 6n kola yapilan doppler ultrasonografide,
brakial, radial ve ulnar nabizlar alindi ve tromboz bulgusuna rastlanmad. Faktor
V- Leiden, antitrombin I, protein C ve protein S diizeyleri normal diizeyde idi.
Tiim abdomen ve transfontanel ultrasonografisi ile ekokardiyogafik incelemesi
normal olarak degerlendirildi. Kromozom analizi normal olarak bulundu. Post-
natal 10. giinde taburcu edilen hastanin izlemde nekrotik alanlar debride edildi
ve izlemde iyilesme gdzlendi. Ortopedi ve plastik cerrahi bélimlerince takipleri
devam etmektedir.

Sekil 1: Dogum Sonrasi Anormal Postiire Sahip Sol Ust Ekstremite

Tartisma

Amniotik band sendromunda goriilen anomalilerin patogenezi tartismalidir ve
bu anomalileri agiklamak igin gok cesitli hipotezler one sirtilmektedir. Tanaka
ve arkadaslannin (5) hipotezinde; olusan malformasyonlarin embriyonun de-
fektif gelisiminin drtinleri oldugu ve germ hiicrelerinde 6nceden belirlendigidir.
Amniotik band sendromunda goriilen i¢ organ anomalileri bu hipotezle agiklan-
maya galismiglardir. Torpin (6) tarafindan ortaya konan ve yaygin olarak kabul
goren diger bir hipotezde ise, ABS’da olugan malformasyonlarin nedeninin
amniogenik fibroz bandlar olabilecegini ve erken amnion riptiriiniin de bunu
hizlandiran bir olay oldugunu belirtilmektedir. Fibréz bandlara bagh olarak,bo-
guima sonucu lenfodem ve ampiitasyon gibi deformiteler gelisir. Uterin ano-
maliler, erken donem oral kontraseptif kullanimi, ilk trimesterde vajinal kanama,
abdominal travma, erken gebelik doneminde enfeksiyon hastaliklari, perinatal
invaziv girisimler, fetal hipertansiyon ve iskemi, venoz staz, rahim ici arag ile
birlikte devam eden gebelik ve oligohidroamnioz durumlarinda ABS riski art-
maktadir (3,7). Bizim olgumuzda herhangi bir risk faktoril tespit edilemedi.
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Amniyotik band sendromu olusumu genellikle postkonsepsiyonel 8-18 haf-
talar arasinda gelismektedir (8). ABS gebeligin 45. guninden dnce olur ise
cesitli kafa defektleri, fasiyal yarklar ve biiyiik organ defektleri; 45. giinden
sonra olur ise, ekstremite konstriiksiyonlar, amputasyon ve psddosindaktili
gelisebilir (8).

Amniotik band sendromu; noral tiip defektleri, kraniofasial anomaliler, ekstre-
mite anomalileri ve konstriktif bantlar olmak (izere dort katagoride siniflandi-
labilir. Gogus ve kann gevresindeki konstriktif bantlar, gastrosizis ve riiptiire
omfalosel benzeri torako abdominal duvar defektlerine neden olabilir(9).

Amnion ve koryonun ayrnimasiyla ortaya gikan amniotik parcalar, ince fibroz
bantlar olusturarak fetal ekstremite, parmak, boyun ve umblikal kordu sararak
karakteristik olarak sikismalar, ampiitasyon ve sindaktiliye sebep olur. Mikros-
kobik olarak bu bandlar genellikle fibr6z dokudan olusurlar, nadiren amniotik
epitel gortilebilir. Malformasyon ve deformasyonlarin, embriyonal gelisimin
normal gelisimi sirasinda bantlarin miidahalesiyle oldugu diisintilmektedir (6).

Amniotik band sendromunda, genellikle konstriksiyon halkalarina bagl olarak
parmak veya ekstremite parcalarinin basit amputasyonlar, parsiyel sindakili,
ekstremiteleri cevreleyen konstriksiyon halkalan veya rediiksiyon defektleri
seklinde bir veya daha fazla ekstremite defektlerini igeren fetal malformasyon-
lar gorulir (6,8).Igbal ve arkadaslarinin 28 ABS’lu hasta ile yaptiklar galisma-
da; en sik ekstremite tutulumunu (% 71) saptamislar ve bunlarin da % 21’inde
birden fazla extremite tutulumu mevcutmus. Ayrica, umblikalkord (% 26) ve
abdomen tutulumunun (% 19) oldugunu bildirmiglerdir (9). Bu sendromda
gorillen amniotik bandlar viicutta daha sik ekstremite ve parmaklara tutunur-
ken, seyrek olarak da bagi tutan adhezyonlar bildirilmistir (2,5,10). Amniotik
bandlar gelisen embriyonun diger bolgelerine yapigiriarsa aplazia kutis ve diger
aciklanamayan fasiyal kleftlerya da ektopiakordis gibi organ anomalileri g6-
rilebilir. Amniotik band gebeligin erken donemlerinde yiize yapisirsa, yize ait
parcalarin fiizyonu ¢nlenmis olur ve sonugta yarik dudak, damak veya oblik
fasiyal kleftlere neden olabilir (5,10).

Amniotik band sekans olgularinin %77’sinde multipl anomaliler vardir. Eks-
tremite anomalilerinin diginda hipertelorizm, kolobom, pitozis, lakrimal kanal
tikanikh@i, goz kiiresi gelismemesi, yarik dudak ve damak, sindaktili, diigiik
ayak ve muskiller hamartomlar goriilebilmektedir. i¢ organ tutulumu olan ol-
gularda prognoz kotudiir (5,8). Amniotik band sendromlu vakalar son derece
ciddi malformasyonlara sahip olmalarina ragmen kromozom galigmalari nor-
maldir (5,8). Hastamizin, sol 6n kol, el ve el bilegi disinda anomalisi ve i¢ organ
tutulumu yoktu ayrica kromozom analizi normaldi.

ABS’un prenatal tanisi igin genellikle ultrasonografi kullanilir. Fetusa yapisik
aberan doku bandi ile birlikte, hareket kisithhgr ve deformatik bulgularin goriil-
mesi ABS’nu diigtindirir (3,11,12). Ultrasonografi, tanida gok énemli olma-
sina ragmen ABS olgularinin % 30-50’sinin tanisi dogru olarak konulabilmek-
tedir (3). Amniotik bandlarin goriilmesi kesin tani igin gerekmedigi gibi sadece
amniotik band saptanmasi da ABS’nin tanisinin konulmasi igin yeterli degildir
(13). Bazi vakalarda amniotik bandlarin fetusta herhangi bir deformasyon olus-
turmadi§i bazen de spontan gerilemeye ugradigi tespit edilmistir (3,14).

Giiniimizde prenatal tani almis olgularda, intrauterin diizeltici ve ekstremite
kurtarici cerrahi girisimler uygulanabilmektedir. intrauterin onarim ile, skar-
siz doku olugmasi ve deformitesiz bebeklerin dogmasi saglanabilmektedir
(13,14).
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Sonug olarak, bu olgu ile ekstremite anomalileri olan bir yenidoganda ayirici ta-
nida amniotik band sendromunun disiintlmesi gerektigini vurgulamak istedik.
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