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SUMMARY: Teksam O, Beken S, Yurdakdk M, Balci S. (Department of Pediatrics,
Hacettepe University Faculty of Medicine, Ankara, Turkey). Early amniotic
rupture sequence in a newborn. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2005;
48: 57-60.

Neonatal diagnosis of amniotic band syndrome is frequently difficult, but the
presence of fibrous bands at constriction points is helpful in the diagnosis. It
is widely accepted that the primary event in the amniotic band sequence is
early rupture of the amnion. The mechanism of the initial rupture is unknown.
In this report, a newborn with amniotic band syndrome, which included
constriction rings of the left fourth finger and head, partial syndactyly of the
left first and second thumbs, and amputated left third thumb, is presented.
Early amniotic rupture sequence was present in this case and may have acted
as a contributing factor.
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OZET: Yenidogan déneminde amniotik band sendromunun tanisini koymak gogu
zaman zordur. Fakat konstriksiyon bolgelerindeki fibr6z bandlarin varlig: tamida
yardimcidir. Amniotik band sendromunda amniotik membranlarin gebeligin
erken donemlerinde riiptiire oldugu yaygin olarak kabul edilen goriistiir. Riiptiire
neden olan mekanizma tam olarak bilinmemektedir. Bu yazida sol el dordiincii
parmakta ve kafada konstriksiyon halkasi, sol ayak birinci ve ikinci parmaklarda
sindaktilisi ve sol ayagin iigiincii parmaginda amputasyonu olan amniotik band
sendromlu bir yenidogan vakas: sunulmaktadir. Bu vakadaki deformitelere de
erken amniotik riiptiir sekansinin neden oldugu diisiiniilmektedir.

Anahtar kelimeler: erken amniotik riiptiir sekansi, amniotik band sendromu, yenidogan.

Amniotik band sendromu (ABS), basit dijital
band konstriksiyonundan major kraniyofasiyal
ve visseral defektlere ve hatta 6liime kadar
degisen anomalilerin bir spektrumudur!. Bu
sendromun prevalans: 1200 ile 15.000 canli
dogumda bir arasinda degismekte olup,
etiyolojisi halen tartigsmalidir?. Neonatal
ABS’nin tanisini koymak ¢ogu zaman zordur ve
vakalarin ancak %29-50’sinin tanisi dogru
olarak konulabilir34. Amniotik band sendro-
munda yaygin olarak kabul edilen goriis erken
amnion riiptiir sekansi adi verilen, amniotik
membranlarin gebeligin erken dénemlerinde
riiptiiriidiir ve bunu baglatan mekanizma tam
olarak bilinmemektedir. Ancak bandlarla agik-
lanamayan bazi anomaliler nedeniyle bu hipo-
tezin gecerli olmadigini savunanlar da vardir®.

Bu yazida kafada ve ekstremitelerde konst-
riksiyon bandlarina ikincil olarak gelisen
deformiteleri iceren amniotik band sendromlu

bir yenidogan vakasi takdim edilmis ve amniotik
band sendromunun muhtemel nedenleri tar-
tisilmustir.

Vaka Takdimi

Otuz dort yasindaki annenin birinci gebe-
liginden 30. haftada spontan prematiire eylem
nedeniyle normal vajinal yolla dogan kiz bebegin
Apgar skoru birinci ve besinci dakikalarda 10
olarak degerlendirildi. Prenatal dénemde
annenin ilk trimesterde hafif vajinal kanamasi
oldugu, alfa-fetoprotein yiiksekligi nedeniyle
yapilan amniosentezinde kromozom analizinin
normal olarak bulundugu, anne ile baba
arasinda akrabalik olmadig1 ve ailede konjenital
anomali hikayesi olmadigi 6grenildi. Anne
gebeligi sirasinda ila¢ kullanmamisti ve karin
travmasi Oykiisii yoktu.

Hastanin viicut agirlign 1550 gr (75-90.
persentil), boyu 42 cm (75. persentil) ve bas
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cevresi 28 cm (50. persentil) idi. Dogumdan
hemen sonra yapilan fizik muayenesinde basi
cepecevre saran, sag kas iizerinden sag kulak
kepgesi lizerinden ve enseden gegen, diger
alanlarda sacli deri {izerinde devam eden,
beraberinde deri defekti olan amniotik zar
benzeri ince ve seffaf 6zellikte bandi vardi. Bu
band hastanin basindan zorlukla cikarilabildi.
Buna sekonder olarak goz kapaklarinda ve
yiiziinde belirgin 6demi vard1 (Sekil 1). Ayrica
sol el dordiincii parmak proksimal falanksinda
amniotik banda bagli konstriksiyon halkasi
(Sekil 2), sol ayakta birinci ve ikinci
parmaklarda sindaktili vardi ve tiglincii parmak
ampute idi (Sekil 3).

Toraks, vertebralar ve pelvisi iceren kemik
grafileri, abdominal ve kranial ultrasonografisi
ve ekokardiografik incelemesi normal olarak

F

e

Sekil 1. Amniotik bandin basta yaptig1 iz ve buna bagl
g6z kapaklar ile ylizdeki belirgin 6dem.

Sekil 2. Sol el dordiinciti parmak proksimal falanksinda
ve sol kolda amniotik banda bagli konstriksiyon halkasi.
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Sekil 3. Sol ayakta birinci ve ikinci parmaklarda
sindaktili ve tiglinci parmakta amputasyon.

degerlendirildi. Sol ayak ekstremite grafisinde
birinci ve ikinci parmaklarin proksimal
falankslarinda sindaktili vardi ve distal
falankslar1 yoktu; ti¢lincli parmagin ise orta ve
distal falankslar1 goriilemedi. Postnatal
donemdeki izleminde herhangi bir sorunu
olmayan hasta on giinliikken taburcu edildi. Bir
aylikken kontrole geldiginde bastaki kons-
triksiyon halkasinin gectigi alanlardaki deri
defektlerinin neredeyse tamamen diizeldigi
goriildii (Sekil 4).

Tartisma

Amniotik band sendromunda, genellikle
konstriksiyon halkalarina bagli olarak parmak
veya ekstremite parcalarinin basit amputas-
yonlari, parsiyel sindaktili, ekstremiteleri
cevreleyen konstriksiyon halkalari veya
rediiksiyon defektleri seklinde bir veya daha
fazla ekstremite defektlerini iceren fetal
malformasyonlar goriiliir®7. Bu sendromda
goriilen amniotik bandlar viicudun diger
parcalarindan daha fazla oranda ekstremite ve
parmaklara tutunurken, seyrek olarak da basa
olan adhezyonlar bildirilmistir!-8.°. Amniotik
bandlar gelisen embriyonun diger bolgelerine
yapisirsa aplazia kutis ve diger agiklanamayan
fasiyal kleftler ya da ektopia kordis gibi organ
anomalileri goriilebilir. Ornegin; amniotik band
gebeligin erken donemlerinde yiize yapisirsa,
ylize ait par¢alarin fiizyonu 6nlenmis olur ve bu
da yarik dudak, damak ve/veya oblik fasiyal
kleftlere neden olabilir®10. Seyrek goriilen
konjenital bir malformasyon olan, beyin tabani
ve yliz kemiklerinin tam olarak gelistigi ve beyin
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Sekil 4. Hastanin dogumundaki (solda) ve bir aylikken goriintimii (sagda).

parankiminin normal oldugu, ancak frontal,
pariyetal ve oksipital kemiklerin olmadigi
durum olarak tanimlanan akalvariada da ABS
etiyolojik faktorlerdendir. Anensefalili hastalarin
%5’inde ise ABS vardir!. Amniotik band
sendromlu vakalar son derece ciddi malfor-
masyonlara sahip olmalarina ragmen kromozom
calismalar1 normaldir!11,

Amniotik band sendromunun prenatal dénemde
tanist zordur. Ultrasonografi veya radyolojik
olarak gros fetal anormallik gosterildigi zaman,
ABS ayirt edilmelidir4!!l. Neonatal dénemde
konstriksiyon noktalarindaki fibréz bandlarin
varlig1 tanida yardimcidir. Bu vakalarda i¢ organ
anomalileri seyrek goriiliir34.

Amniotik anomalilerin patogenezi tartismalidir
ve bu anomalileri aciklamak icin ¢ok cesitli
hipotezler vardir. One siiriilen hipotezlerden
birisi; olusan malformasyonlarin embriyonun
defektif gelisiminin {riinleri oldugu ve germ
hiicrelerinde 6nceden belirlendigi seklindedir.
Amniotik band sendromunda goriilen i¢ organ
anomalileri bu hipotezle agiklanmaya calisil-
mistir?. Yaygin olarak kabul gbren diger bir
hipotez ise bu malformasyonlarin nedeninin
amniogenik fibroz bandlar olabilecegini ve erken
amnion riiptlirtiniin de bunu hizlandiran bir
olay oldugunu savunmaktadir®.

Daha ¢ok kabul goren ikinci hipotezdeki erken
amniotik riptiir sekansi iki tip fetal zede-
lenmeye neden olabilir: (1) Ekstremite eksikligi,
viicut-duvar eksikligi ve noral tiip defekti gibi
kompresyon iliskili defektler; (2) Kraniyofasiyal
kleftler gibi band veya adezyon iliskili
defektler!®. Kompresyon iliskili amniotik band
sendromlarinin etiyopatogenezinde vaskiiler

zedelenmenin rol oynadigl; amniotik bandlarin
ise, yliz ve amnion arasindaki adezyonlarin
olusumuna neden olan dogal iyilesme ile ya da
amniotik kese i¢ine fibrin sekresyonu ile
olustugu ileri siiriilmektedir!?. Amniogenik
bandlarla goriilen anomalilerin amniotik
riiptliriin zamanlamasindaki farkliliklara baglh
oldugu ve konstriksiyon halkalarinin en ¢ok
ovulasyondan sonraki 5-6. haftalarda ortaya
cikt1g1 sanilmaktadir!3. Anomalilerin tipleri de
amniotik riiptiiriin oldugu siradaki gelisme
donemine baglidir!'4.

Amniotik band sendromlu 18 vakanin deger-
lendirildigi bir calismada ii¢ tip lezyon
tanimlanmustir: (1) Konstriktif doku bandi, (2)
Amniotik adezyonlar ve (3) “Limb-body wall
complex” olarak ifade edilen daha kompleks
anomalileri iceren klinik durumlar!>. Buna gore
konstriktif bandlara, primer amnion riiptiirii
neden olur ve amniotik kordonlarin biiziilmesi
ile fetal kisimlari, en ¢ok da ekstremiteleri
sikistirir. Adesiv bandlar ise fetal kisimlar (daha
cok sefalik) ve intakt membranlar arasindaki
genis fiizyonlarin sonucunda olusur. Ancak bu
fetuslarda gozlenen bircok kraniofasiyal defekte
(ensefalosel ve/veya fasiyal kleft gibi) konstriktif
band neden olmaz, fakat sefaloamniotik adezyon
olsa da olmasa da esas nedenin vaskiiler
zedelenme oldugu diisiiniilmektedir!>:16.

Bu hipotezlerden baska etiyolojide rol oynadig:
diistiniilen diger bazi faktorler vardir. Konsep-
siyonun ilk bir ay1 i¢inde kullanilan oral
kontraseptiflerin ve abdominal travmanin
etiyolojide rol oynayabilecegi ileri siril-
miistiirl”. Lockwood ve arkadaslar1!8 ise ABS’da
goriilen defektlerin amniotik band olusumunun
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sonucunda olamayacagi, bunun yerine geli-
simsel malformasyonlar igin gecerli olan
multifaktoriyel etkilerle fetal ektodermal ve
mezenkimal dokularin zedelenmesi sonucunda
olabilecegini 6ne siirmiislerdir.

Sundugumuz hastada amniotik halka, alt ve {ist
ektremitelerde amputasyona, sindaktiliye ve
konstriksiyon defektlerine neden olurken,
benzer sekilde bast da sikistirmistir. Adezyon
bandi yerine konstriksiyon halkasinin olmasi
akalvariadakine benzer bir defektinin olmama-
sina neden olmustur. Hastamizda kafadaki
amniotik fibréz bandin goriilmesi ve degisik
derecelerde ekstremite deformitelerinin olmasi
erken amniotik riiptiir sekansi ile a¢iklanabilir.
Bu riiptiir, hastanin annesinde birinci trimes-
terde goriilen vajinal kanama sirasinda ya da
yapilan amniosentez sirasinda gerceklesmis
olabilir.

Vakamiza benzer 6zellikte ekstremite bulgular
olan bir hasta ile yine benzer sekilde ekstremite
defektleri yaninda basa tutunmus fibrotik bir
banda bagli gelismis ensefaloseli olan amniotik
band sendromlu iki vakanin etiyolojisinde,
annelerin ilk trimesterde gecirmis oldugu
ooferektomi operasyonu sug¢lanmistir. Buradaki
mekanizmalardan birincisi; ooferektomi sira-
sinda riiptiire neden olacak kadar amniona olan
mekanik travma etkisi; digeri ise uterusa olan
kompresyona bagli olarak fetusun basinin
sikismasi olarak diistiniilmiistlir. Ayni vakalarda
umbilikal kordonun kisaliginin da amnionun
riiptiiriine neden olabilecek bir faktor olabilecegi
tizerinde durulmustur. Ancak bu vakalardan
birinde saptanan atrial septal defekt ve at nali
bobrek anomalileri bu mekanizmalarla tam
olarak aciklanamamustir®.

Sonu¢ olarak amniotik band sendromunda
goriilen kraniofasiyal kleftler ve amniotik
bandlar, ekstremite defektleri ile birlikte erken
amnion riptiir sekansinin bir parcasi olabilirl.
Bu makalede sunulan vakada goriilen amputas-
yonlar, sindaktili ve konstriktif halkalar
seklindeki defektlerin de bu sekansin bir sonucu
oldugu diisiiniilmektedir. Gebeligin ikinci
trimesterinde yapilan dikkatli ultrasonografik
incelemelerle bu vakalara prenatal olarak da tani
konulabilir.
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