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Olgu Sunumu / Case Report

Amniotik Bant Sekansli Bir Olgu Sunumu

Amniotic Band Sequence: A Case Report
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Amniotik bant sekans (ABS) ekstremite amputasyon-
lari, konstriksiyon bantlari, psédosindaktili, multipl kra-
niofasyal, visseral ve karin duvari defektleri ile karak-
terize, sporadik dogustan anomaliler icerisinde yer
alan bir durumdur. Dogum 6ncesi kontrollerini diizen-
li olarak yaptirmamig bir anneden 30 haftalik, 1310 gr
olarak dogan ve dogumda resUsitasyon gerektiren
preterm kiz bebek, multipl dogustan anomalileri olma-
sI nedeniyle klinigimize sevk edildi. Fizik muayenede
antimongoloid gérundm, iki tarafli biyik ve dusik ku-
lak vardi. Sag elde ikinci ve dérdinct parmaklarda
distal interfalangeal eklem hizasinda bogum vardi,
Gglincl parmak proksimal interfalangeal eklemden
ampute idi. Sag ayakta pes kalkaneus, birinci parmak
u¢ kisminda bogum ve diger parmaklar arasinda sin-
daktili vardi. Sol ayakta pes ekinovarus mevcuttu ve
besinci parmak disinda diger parmaklar ampute idi.
Diger dis ve i¢ organ sistemlerinde tutulum yoktu.
Plastik cerrahi ile konslilte edildi. Olgu, ailesinin istegi
Uzerine postnatal yedinci glinde taburcu edildi.
Anahtar Sézclikler: Anomali; ekstraembriyonik membran; in-
fant, yenidogan hastaliklari.

Amniotic band sequence (ABS) is a sporadic congeni-
tal anomaly characterized by amputation of limbs, con-
striction bands, pseudosyndactylism, multiple craniofa-
cial, visceral and abdominal wall defects. A female
preterm infant of 30 weeks, weighing 1310 g and born
to a mother who did not receive regular antenatal fol-
low-up, was born with multiple congenital anomalies
requiring resuscitation at birth was referred to our clin-
ic. Her physical examination revealed antimongoloid
slant, bilateral large and low-set ears, presence of cir-
cular constriction bands on second and fourth distal
interphalangeal joints and absence of 3rd digit by the
amputation of the proximal interphalengeal joint on the
right hand, pes calcaneus deformity, constriction band
on toe and syndactly of other digits of right foot, equino-
varus deformity and amputation of all digits other than
5th digit of left foot. No other external and internal organ
involvement was noted. Plastic surgery consultation
was made. She was discharged on postnatal day 7
upon the request of her parents.

Key Words: Abnormalities; extraembryonic membranes; infant,
newborn, diseases.

Amniotik bant sekans (ABS) ekstremite am-
putasyonlari, konstriksiyon bantlari, psddosin-
daktili ve multipl kraniofasyal, visseral ve karin

duvar1 kusurlarn ile belirlenen bir durumdur.
Sporadik dogustan anomaliler grubunda yer alir
ve 1200-15000 canli dogumda bir gortiliir. Pato-
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Amniotik bant sekansli bir olgu sunumu

fizyolojisi tartismali olmakla birlikte, amnion ke-
sesinin erken riiptiirii sonucunda olusan bantla-
rin fetusu etkilemesi giiniimiizde en ¢ok kabul
edilen teoridir."” Olusan amniotik bantlar genel-
likle asimetrik klinik bulgulara neden olmakta-
dir. Prognozu i¢ organ tutulumu olup olmamasi-
na bagl olarak degismektedir. Son zamanlarda
prenatal tan1 konan olgulara, intrauterin diizelti-
ci ve ekstremite kurtarici cerrahi girisimler uy-
gulanmaktadir.”” Prenatal tanmnin &neminin
vurgulanmasl ve az rastlanmasi nedeniyle mul-
tipl ekstremite anomalileri olan ve i¢ organ tutu-
lumu olmayan ABS’li bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On yedi yasindaki annenin ilk gebeliginden
30 haftalik seksiyo ile dogurtulan iki giinliik kiz
bebek, prematiirelik ve multipl ekstremite amo-
malileri nedeniyle fakiltemize sevk edildi. Ge-
beligi stiresince doktor kontroliine gitmeyen an-
nenin, iki glinliik erken membran riiptiirii var-
d1. Bebegin dogar dogmaz aglamadigi, balon ve
maske ile pozitif basingli ventilasyon uygulan-
dig1 ve APGAR skorunun birinci dakika 6 puan,
besinci dakika 7 puan oldugu bildirildi.

Fizik muayenede viicut agirlig 1310 gr (<10.
P), boy 37 cm (<10. P), bas ¢evresi 27 cm (<10. P)
idi. Ponderal indeksi 2.5 olarak saptand1 ve bu-
na gore olguda simetrik intrauterin bliyiime ge-
riligi oldugu tespit edildi. Bag-boyun muayene-
sinde antimongoloid goriiniim, silik filtrum, iki
tarafli biiytik ve diisiik kulak mevcuttu. Sag elde
ikinci ve dordiincti parmaklarda distal interfa-

langeal eklem hizasinda bogum vard, tigiincii
parmak proksimal interfalangeal eklemden am-
pute idi (Sekil 1a). Sag ayakta pes kalkaneus, bi-
rinci parmak ug¢ kisminda bogum ve diger par-
maklar arasinda sindaktili vardi. Sol ayakta pes
ekinovarus mevcuttu ve besinci parmak disinda
diger parmaklar ampute idi (Sekil 1b). Laboratu-
var bulgular1 normaldi. Otoakustik emiisyonda,
koklear fonksiyonlar iki tarafli yeterli diizeyde
saptandi. Ekokardiyografi, transfontanel ve ba-
tin ultrasonografi incelemeleri normaldi. Oftal-
molojik muayenesinde patoloji saptanmadi.
Plastik cerrahi konsiiltasyonu sonucunda, olgu
kontrole ¢agrildi. Solunum sikintis1 gelismeyen
ve beslenmesi iyi olan olgu ailesinin istegi tizeri-
ne postnatal yedinci giinde taburcu edildi.

TARTISMA

Amniotik bant sekans amnion riiptiiri ile
baslayan, asimetrik destrtiktif fetal siirecle karak-
terize bir durumdur. Fetus sonradan olusan fib-
r6z mezodermik bantlarla i ige girer ve birbirle-
rine yapisirlar. Fetus biiytidiikge, anatomisi gide-
rek bozulur ve bunun sonucunda da ekstremite
anomalileri, bas veya viicut kusurlan gelisir.*”

Amniotik bant sekansin patogenezini agikla-
mak i¢in iki teori One strtilmisttr. Birinci teori,
embriyonik germinal diskin gelisim anomalisi-
nin yan tiriin olarak amniotik banta neden ol-
masidrr. Tkincisi ise koryondan ayrilan amniotik
membranlarin riiptiiriiniin primer sorun oldu-
gunu one siiren teoridir.” Etkilenmis koryon
kendi etrafinda donerek mezodermik fibroz

Sekil 1. Olgunun (a) el anomalileri, (b) ayak anomalileri.
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bantlar1 olusturmakta, bunlar da fetusun ekstre-
mitelerini etkileyerek konstriksiyon ve ampu-
tasyonlara neden olmaktadir.”

Amniotik bant sekansin klinik sekilleri ol-
dukca genis bir spektruma yayilmaktadir. Vii-
cutta hafif skar dokusundan, etkilenen ekstre-
mite etrafinda bogum veya ektremitede ampu-
tasyona kadar degisik etkilenmeler goriilebil-
mektedir.”! McGuirk ve ark.,” ekstremite ano-
malisi olan yenidoganlarin %13’iinde ABS sap-
tamuglardir. Patterson,"” ABS’yi konstriksiyon
bantlarinin siddetine gore dort tipe ayirmastir.
Tip 1’de basit konstriksiyon halkalari, tip 2’de
distalde deformite olusumu, tip 3’te distalde
yumusak dokuda erimeler ve tip 4'te amputas-
yon mevcuttur. Bizim olgumuz da, tip 4 ABS
icinde yer almaktadir.

Amniotik bant sekans olgularinin %77’sinde
multipl anomaliler mevcuttur. Ekstremite ano-
malilerinin yani sira hipertelorizm, kolobom,
pitozis, lakrimal kanal tikaniklig1, goz kiiresi ge-
lismemesi, yiiz yarigi, yarik dudak ve damalk,
sindaktili, diisiik ayak ve muskiiler hamartom-
lar goriilebilmektedir.”” Ayrica son zamanlarda,
i¢ organ tutulumu olan olgular bildirilmistir.
Bodamer ve ark.” hidrosefali, korpus kallozum
yoklugu, hipoplastik serebellum, frontal lobda
gelisme geriligi, frontal ensefalosel, patent duk-
tus arteriozus, kiiciik ventrikiiler septal defekt,
kiiciik foramen ovale bulunan ABS’li bir olgu
sunmuslardir. Yine Hunter ve Carpenter,"" yu-
karidaki olguya benzer santral sinir sistemi bul-
gulari olan bir olgu bildirmiglerdir. I¢ organ tu-
tulumu olan olgularda prognoz kot seyret-
mektedir.”” Bizim olgumuzda i¢ organ tutulu-
mu olmadan, multipl ekstremite anomalileri
mevcuttu. Muhtemelen bu nedenle, pognozu
iyi seyretmis ve beslenmesi diizenlendikten
sonra taburcu edilmistir.

Son zamanlarda prenatal tan1 konan olgula-
ra, intrauterin diizeltici ve ekstremite kurtarici
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cerrahi girisimler uygulanmaktadir. Prenatal ta-
nida ultrasonografinin yeri biiyiiktiir.** Keswa-
ni ve ark." izole ekstremite tutulumu olan
ABS’li iki fetusa intrauterin donemde fetosko-
pik lazer uygulamis ve bu olgularin ekstremite-
lerinin normal gelisimini saglamislardir.

Sonug olarak, az goriilmesi nedeniyle sundu-
gumuz tip 4 ABS’li olguda annesinin gebeligin-
de diizensiz takip edilmesinden dolay1 prenatal
tan1 yapilamamustir. Olgumuza prenatal tan1 ko-
nabilmis olsaydj, intaruterin diizeltici veya ekst-
remite kurtaric1 ameliyat uygulanabilir ve ekst-
remitelerinin normal gelisimi saglanabilirdi.
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