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OZET

AmniotikBand Sendromu(ABS) klinigi tek bir konstriksiyon halkasindan
son derece ciddi malformasyonlara kadar degisebilen, kromozom analizi
normal, etiyolojisi ve patogenezi net bir sekilde anlasilamamis bir
sendromdur. ABS amniondan yoksun plesenta ya da amniotik zar
kalintilarinin fetusa yapismasi ile olusan fetal deformasyon, malfarmasyon
veya ekstiremite amputasyonlarn ile karakterize olabilecek bir sendromdur.
ABS prevalansi 1/1200-1/1500 canli dogum seklindedir. Neonatal ABS’nin
tanisi ¢cogu zaman zor olup vakalarin %30-50'sinin tanisi dogru olarak
konulabilir. Ozellikle ekstremitelerle ilgili fetal anomalilerde, kromozom

calismasi normal ise amniotik band sendromu akilda tutulmahdir.
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Anahtar Kelimeler: Amniotik Band Sendromu, ekstremite anomalileri,
gebelik

ABSTRACT

Amniotic Band Syndrome(ABS) is a syndrome with normal chromosome
analysis and not well understood etiology and pathogenesis and the
clinics of it varies from a single constriction ring to severe malformations.
ABS is a syndrome which can be characterized with fetal deformation,
malformation or amputasion of extremeties due to adhesion of plasenta
devoid of amnion or amniotic membrane remnants. The prevelance of ABS
is 1/1200-1500 of live births.The diagnosis of neonatal ABS is generally
difficult, so only 30-50% of cases take the true diagnosis. In the case of
especially fetal extremity anomalies with normal chromosome analysis
ABS should be in mind.
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GIRIS

Amniotik Band Sendromu(ABS) amniondan yoksun plesenta, amniotik zar
kalintilarinin  fetusa yapismasi ya da dolamasi ile olusan fetal
deformasyon, malfarmasyon ve amputasyon ile karakterize olabilecek bir
sendromdur(1,2). Anormalliklerin cgesitliligi nedeni ile amnion riptlr

sekansi, ekstremite gdvde duvar kompleksi, amnion adhezyon

malformasyon sendromu gibi isimler konulmustur(3).

ABS prevalansi 1/1200-1/1500 canli dogum seklindedir(1-5). Spontan
abortuslarda prevalans 1/56'ya c¢ikabilmektedir(1). Neonatal ABS’nin
tanisini gogu zaman zor olup vakalarin %30-50'sinin tanisi ancak dogru

olarak konulabilir(4,5). Bu sendrom her iki cinsde esit oranda goérulir ve
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irk farki yoktur. Cogu vaka sporadik olmasina ragmen nadiren ailesel vaka

olanlar da tanimlanmigtir (6).

Ekstremite konstriksiyonlari ¢ok sik gelisir, kismi distal kisim
deformitesinden total amputasyona kadar dedisen klinikde olabilir.
Kraniofasial anomaliler dahil olan organin 6nemi nedeniyle en ciddi tipidir.
Bu tip sik olup ensefaloz ve degisken derecede ylz deformiteleri icerir.
Viseral anomaliler nadiren olup en sik gastrosisiz seklinde goérulir(7).

Omfalosel, genital ekstrofi ve ambigus genitelya da gérulebilir(8).

Tani genelde birinci trimester sonu veya ikinci trimester baslangicinda
genellikle iki-boyutlu ultrasonografi(2DUS) ile konulur(9). Uc¢ boyutlu

ultrasonografi ile anomalilerin tanisi daha net koyulabilir(10).
Etiyopatojenik Teoriler

ABS'nda etiyoloji ve patogenez tam olarak acikliga kavusturulamamis olup
endojen ve eksojen teori ortaya atilmistir. 1930 yilinda Streeter tarafindan
tanimlanan endojen teoride erken doénemdeki teratojenik etki sonucu
germinal disk defektinden kaynaklandigi 6ne stralmustlir (11). Torpin
daha sonra 1965'de eksojen teori ile gebeligin erken evresinde meydana
gelen amnion riptiri sonucunda acida c¢ikan koryonik ylzeyde
mezoblastik proliferasyon olmasi ve fibréz bandlarin olusarak cesitli fetal
yapilarin bogulmasina yol agmasi gorliisini savunmaktadir(12). Bandlara
bagli bogulma sonucu lenféodem, amputasyon gibi deformiteler ortaya
cikar(12). Bu teori , her ne kadar bazi yazarlara gére septo-optic displazi,
yarik damak ve yarik dudak gibi defektleri aciklamayip bu defektlerde
genetik faktér oldugunu savunsa da, en cok kabul goéren teoridir.
Gectigimiz 20 yilda vaskuler bozulmalarin kraniyofasiyel ve karin duvari
defektlerine sebebiyet verebilecegini savunan calismalar

yayinlanmistir(13,14).
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Vaskller bozulmalara bagl gastrosisiz, ince barsak atrezisi, ekstremite
kayiplari, renal agenezi, clubfoot, hatta septo-optik displazi(SOD) gibi
bircok konjenital anomaliye neden olabilir(15). SOD, septum pellusidum
yoklugu, optik sinir hipoplazisi, ve pitltier bez disfonksiyonu ile

karakterize anomalidir.

ABS’lerin nadir bir kisminin, amniyon zarini olusturan kollajen
yapisindaki  genetik  degisikliklerden  kaynaklandigi  gosterilmistir
(EhlerDonlas Sendromu gibi..).Kollajen vyapisindaki genetik patoloji
amniyotik kesenin intrauterin zayif gelismesine neden olur ve amniyon
riptdrine zemin hazirlar(3). Amniotik band sekans olgularinin %77'sinde
multipl anomaliler mevcuttur. Ekstremite anomalilerinin yani sira
hipertelorizm, kolobom, pitozis, lakrimal kanal tikanikligi, g6z kuresi
gelismemesi, yarik dudak ve damak, sindaktili, disik ayak ve muskdler
hamartomlar gérilebilmektedir. I¢ organ tutulumu prognozu kot
oldugunun gostergesidir(4). Yarik damak ve dudak ile tanimlanmis genetik
hastaliklar oral veya fasiyal fibr6z bandlar ile birliktedir. Yarik damak ile
birlikte olan ABS benzeri anomalilerde p63 veya IRF6 geninde

mutasyonlarin rol oynadidi distnidlmustir(16,17).
Risk faktorleri:

Yiksek yerlerde yasayan popllasyonda daha sik gortldigu bir Latin
Amerikan calismada gosterilmistir(18). Amniyotik band sekanslari normal
populilasyonda gorilme riskine gore 42.8 kez birinci-derece akrabalarda ve
50.8 kez ikinci-dereceden akrabalarda daha siktir(19). Ilk doumlarda ,
uteroplasental kan akimini azaltict madde kullanimi, ilk trimesterde vajinal
kanama, erken gebelik enfeksiyonel hastaliklar gibi durumlarda ABS
gortlme riski artar. ABS'li vakalarda fetus dogum adgirligi genelde 2,500 g

dan disltk olup prezentasyon genelde non-sefaliktir(19).
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Boston'da yapilan bir calismadaki verilere gére erken anne yasi, annenin
distk egitim dizeyi, plansiz gebelik ABS gortlme riskini arttirabilecedi

savunulmustur(20).

Erken gebelik haftasinda sigara icimi de vaskiller bozukluga bagh
gastrosizis ile iliskili oldugu savunulmustur(21). CDC(Centers for Disease
Control and Prevention, Atlanta) tarafindan yapilan calismada maternal
sigara icimi ve aspirinin extremite kayiplariyla birlikte olan ABS gérilme

riskini arttirdigini gézlemlenmistir(22).

Perinetal invazif girisimler(amniyosentez, kordosentez, koryon villus
biyopsisi) sirasinda kanama, hematom veya vasktler dedisikliklerin ABS
riskini arttirdigi bazi calismalarda go6sterilmistir(23,24). Monokoryonik
diamniotik ikiz gebelikdeki ikizden ikiz transfliizyon vakasi icin yapilan
fetoskopik lazer sonrasi tek fetlisin kaybi ve diger bebegin
pseudoamniyotik band sendromu ve etkilenmis ekstremite ile dogumu
bildirilmistir(25).

Erken donem oral kontrasepsiyon kullanimi, abdominal travma, uterin
anomali(septum..), rahim ici arag ile Dbirlikte devam eden
gebelik,oligohidroamnioz, fetal hipertansiyon, ventz staz, fetal iskemi de
diger ABS risk faktorleridir(1-5).

Klinik:

ABS’u olusumu 8-20. Haftalararasinda gelismektedir(1). Eger gebeligin
erken postkonsepsiyonel(28- 45.gunler arasi) doneminde patoloji olur ise
kafa defektleri, fasiyal yariklar ve blyuk organ defektleri gelisebilir. 45.
gunden sonra olur ise; ekstremiteleri cevreleyen konstriiksiyon halkalari,

amputasyon ve psddosindaktili gelisebilir(4).
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ABS’'da ekstremite anormallikleri irdelendiginde, amniotik bandlar
vicudun diger bdlgelerine nazaran daha fazla oranda ekstremite ve
parmaklara tutunurlar(4). Genellikle konstriksiyon halkalarina bagl olarak
parmak veya ekstremite parcalarinin amputasyonlari, parsiyel sindaktili,
konstriksiyon halkalari, rediksiyon defektleri seklinde bir veya birden fazla
ekstremite  defektlerini  iceren  fetal malformasyonlar  seklinde

gortlebilir(1,4,5).Ekstremite amputasyonlar genellikle asimetriktir.

ABS’un prenatal tanisi igin genelde 2-D ultrasonografi kullanilir(1-
7).Fetusa yapisik aberan doku bandi ile birlikte, hareket kisithligi ve
deformatik bulgular bize sendromu hatirlatmaktadir.Prenatal tanida
ultrasonografinin yeri buayudktldr, ancak ultrasonografide amniotik bandin
her zaman tespit edilemedigi bilinmektedir.Vakalarin %30-50’sinin tanisi
dogru olarak konulabilir(4,5).Amniotik bandlarin gérilmesi kesin tani igin
gerekmedigi gibi sadece amniotik band saptanmasi da ABS’nin tanisinin
konulmasi icin vyeterli degildir(1-5).Bazen amniotik bandlarin fetusta
herhangi bir deformasyon olusturmadigi bazen de spontan gerilemeye
ugradigi tespit edilmistir. Pedersen ve ark., 15. gebelik haftasinda Ust
ekstremitede 6dem ile seyreden amniotikband olgusunun takiplerinde
spontan rezolisyona udradigini ve postpartum normal izlendigini
bildirmislerdir(26).

L. Nardazo ve arkadaslan tarafindan bildirilen vakada 3-D
ultrasonografi ABS tanisinda daha etkili oldugu ve aileye danismanlik
vermede ve amniyotik band patolojisini anlamada daha faydali oldugu

savunulmustur(10).

Tedavi
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Prenatal tani konabilen olgulara intrauterin dizeltici ve organ kurtarici
cerrahi uygulanabilmektedir(27,28). Intrauterin onarimi ile skarsiz doku
onarimi yapilabilmekte ve deformite gelisimi olmayan saglikli gocuklar
dogabilmektedir. Fetoskopun klinik uygulamaya girmesi ile fetal cerrahi
endikasyonlari letal olmayan bozukluklari da igine alacak sekilde
genislemistir. Ekstremite amputasyon riski nedeniyle amniotik band
fotoskopik inceleme endikasyonu olusturur. Quintero ve ark.,amnitoik
band tedavisi icin fetoskopik lizisi ilk defa uygulamiglardir(29). Amniotik
band fétoskopik tedavisine bagh komplikasyonlar, uterin duvar kanamasi
ve erken membran ruptliradar(29,30,31). Amniotik band sendromu her ne
kadar oOliumcll sonuglanmasa da literatirde intrauterin mortalite ile
sonuclanan olgular mevcuttur. Olimciil olmayan ekstremite olgularinin
fotal cerrahi girisimleri, anneye ve fetusa ait riskler g6z &nlnde

bulundurularak yapiimalidir(29-31).
SONUC

Sonug olarak 6zellikle ekstremitelerle ilgili fetal anomalilerde, kromozom
calismasi normal ise amniotikband sendromu akilda tutulmalidir.Antenatal
izlem, ultrasonografik incelemede dikkat edilecek hususlar ve erken
doénemde yapilacak uterininvaziv girisimler iyi yonetilmelidir.Tekrar riski
disik oldugundan, takip eden gebelikte genetik danisma gerekmedigi
belirtilmistir.ABS’lu olgularda fetal intrauterin girisimsel islemler icin kar

zarar orani disunulerek endikasyon konulabilir.
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