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Amniyotik Band Sendromu Iki Olgu Sunumu

Amniotic Band Syndrome: 2 case
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Ozet

ADAM sekans1 (amniyotik deformite, adezyon,
mutilasyon ) veya bilinen adiyla amniyotik bant
sendromu (ABS), muhtemelen amniyon kesesinin
yirtilmast ile olusan konstriiktif bantlarin fetal dokulara
yapismasi sonucu ortaya c¢ikan heterojen bir hastaliktir.
Cok farkli anomalilere sebep olabilecegi icin her olguda
farkli bir tabloyla karsimiza cikabilir. Bu yazida,
klinigimize bagvuran iki olgu sunacagiz, ilk olgu; 13.
gebelik haftasinda fetiisde vertebra defekti tanisiyla
klinigimize  gonderilen ve  yapilan  obstetrik
ultrasonografi incelemesinde, amniyotik bant ile beraber
gastrosizis saptanmasi iizerine tahliyesi yapilan bir
gebeliktir. 2. olgu; 18. gebelik haftasinda akrani tanistyla
klinigimize refere edilen, fetiisde, amniyotik bantlarla
beraber multipl deformiteler saptanan bir gebeliktir. Bu
oldu da tahliyesi yapilan bir gebeliktir. Iki olgunun da
karyotip analizi 46XX dir.

Anahtar kelimeler: Amniyotik Band Sendromu, Akrani
Gastrosizis

Giris

Abstract

ADAM sequence (amniotic deformity, adhesion,
mutilation), or formerly known as amniotic band
syndrome (ABS) is quite rare. ABS is a heterogeneous
disease, possibly rupture of the amniotic sac, and torn
to adhere to the constrictive band formed as a result of
fetal tissue. Anomalies that can lead to very different
in each case may present a different table. In this
paper, we present two cases in our clinic, the first
case; at 13 weeks of gestation referred to our clinic
with the diagnosis of vertebral defects, and in addition
to the ultrasound detection of amniotic band with
gastroschisis is on the evacuation of the pregnancy.
The second case; at 18 weeks of gestation was
referred to our clinic with a diagnosis of acrania, and
addition to the fetus are detected amniotic band
together with multiple deformities. Two cases
karyotype analysis was 46XX.
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ADAM sekansi (amniyotik deformite, adezyon, mutilasyon ) veya bilinen adiyla amniyotik bant sendromu (ABS)
muhtemelen amniyon kesesinin yirtilmasi ile olugan konstriiktif bantlarin fetal dokulara yapigmasi sonucu ortaya
cikan heterojen bir hastaliktir. ABS’nin, etyolojisi tam olarak bilinmemektedir. 1/3000 - 1/15 000 canli dogumda
bir goriiliir !. ABS canli dogumlarda 1/1,200 ile 1/15,000 oraninda, spontan abortuslarda ise 1/56 oraninda
goriiliir 2. Cok farkli anomalilere sebep olabildigi icin her olguda farkli bir tabloyla karsimiza ¢ikabilir. Ornegin,
amputasyonlar, konstriiksiyon bantlari, ensefalosel, akrani, sindaktili, kraniyofasiyal defektler, diisiik ayak ve
yarik dudak, ¢ok nadir olarak vertebra defektleri ve omfolosel gibi 3. ABS etyolojisi halen tartigmalidir. Siklikla
sporadiktir ve tekrarlama riski oldukca diisiik oldugu i¢in, diger yapisal ve konjenital defektlerden ayiriminin
yapilmasi 6nemlidir. Olgularda ortaya ¢ikan klinik bulgular, amniyotik membranlarin gebeligin hangi haftasinda
riiptiire olduguna ve riiptiire olan amniyotik membranin fetiisun hangi kisminin yapisti§ina gore degismektedir.

Olgu Sunumu

OLGU-1:
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Yirmi iki yasinda G1PO olan gebe, gebeliginin 13. haftasinda klinigimize refere edilmistir. Fetiisiin bas-popo
uzunlugu (crown-rump lenght (CRL)) dis merkezde ol¢iilememesi ve fetiisde vertebra defekti tesbit edilmesi
lizerine hastamiz klinigimize gonderilmistir. Ozge¢misinde annenin ek hastaligr olmadig1 ve gebeligi siiresince
fetlisun batin bolgesinden gecen amniyotik bant saptandi, ancak CRL net olarak olgiilemedi(Sekil 1). Multipl
anomalisi olan fetiise tibbi tahliye yapildi. Makroskopik incelemede, fetiista gastrosizis ve vertebranin torako-
lomber bolgeden amniyotik bant ile iki pargcaya ayrildig1 gozlendi (Sekil 2). Fetal karyotip 46XX idi.

Sekil 2 : Fetiis da amniyotik membranin yapistig1 bolgede vertebra defekti (beyaz ok) ve gastrosizis (mavi ok).

OLGU-2:

Otuz iic yasinda G2P1Y1 olan 18 haftalik gebe akrani tanisi ile klinigimize refere edilmistir. Hastanin alinan
anamnezinde, 6zge¢misinde herhangi bir hastaligi olmadig1 ve ilk dogumunu sezaryen ile yaptig1 6grenilmistir.
Klinigimizde yapilan ultrasonografisinde fetiisiin boynunun etrafinda amniyotik bant, akrani, yartk damak-dudak
ve ekstremite defekti gibi multipl anomaliler saptanmistir. Multipl anomalileri olan fetiisa tibbi tahliye yapilmistir.

ayrica ultrasonografi bulgular1 ile uyumlu akrani, yarik damak-dudak, ekstremite defekti ve kisa boyun mevcuttu
(Sekil 3). Fetal karyotip 46,XX idi.
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Sekil 3 : Fetal kafa kismina yapigsmig amniyotik bant (kirmizi ok), akrani (beyaz ok), yarik damak-dudak (mavi
ok), ekstremite deformitesi (yesil ok) ve kisa boyun.

Tartisma ve Sonucg

Amniyotik bant sendromunda, genellikle parmak veya ekstremitelerin diger parcalarinda basit amputasyonlar,
parsiyel sindaktili, ekstremiteleri cevreleyen konstriiksiyon halkalar1 veya rediiksiyon defektleri seklinde bir veya
daha fazla ekstremite defektlerini iceren fetal malformasyonlar goriiliir 3. ABS olusumu, 8-18. haftalar arasinda
gelismektedir. Kraniyofasial kleftler gibi bant veya adezyon iligkili defektler, 10. kompresyon ile iligkili
ABS’lerin etyopatogenezinde vaskiiler zedelenmenin rol oynadigi; amniotik bantlarin ise, yiiz ve amniyon
arasindaki adezyonlarin olusumuna neden olan dogal iyilesme ile ya da amniyotik kese icine fibrin sekresyonu ile
olustugu ileri siiriilmektedir 4. Anomalilerin tipleri de amniotik riiptiiriin oldugu siradaki gelisme donemine
baghdir 5. Eger ABS gebeligin 45. giiniinden once olur ise ¢esitli kafa defektleri (anensefali vb.), fasial yariklar
ve biiylik organ defektleri (gastrosizis, vb.) gelisebilir. Anensefali, ensefalosel, anoftalmi, torako-gastrosizis,

uc vakalarda tespit edilebilen bulgular arasindadir®. Bizim hastalarimizda tesbit ettigimiz agir kranio-fasial
deformiteler, akrani, yarik damak-dudak, vertebra defekti, gastrosizis ve ekstremite defektleri gebeligin erken
(25.-45. giinler) doneminde bir amniyon membran riiptiiriiniin meydana geldigini gostermektedir. Orioli ve
arkadaglar1, 1982-1998 yillar1 arasinda toplam 3,020,896 yasayan ve olii dogumlardan 270’inde ABS olgusu
degerlendirmigler ve en sik etkilenmenin uzuvlarda oldugu saptanmistir 7. Vertebral defektler, yapisik plasenta,
polidaktili, akciger anomalisi, ambiguous genitale, anal atrezi, liriner anomali ve fasial asimetri %1’in altinda
tespit edilen bulgulardandir 7.

Antenatal obstetrik ulrasonografide fetiisa yapisik amniyotik membran ile birlikte karakteristik deformiteler ve
hareket kisithgr gozlenmesi ABS tanisinin koyulmasini saglar. Amniotik bandin goriilmesi kesin tami igin
gerekmedigi gibi sadece amniotik bant saptanmasi1 ABS tanisinin koyulmasi i¢in yeterli degildir.

Sonug olarak, obstetrik ultrasonografik goriintiileme, ABS‘nin erken tami ve tedavisi acisindan onemlidir. ABS
etyopatogenezinin heniiz net olarak aciklifa kavugsmamasi nedeni ile, olusan bazi yapisal defektlerin sendromik
bazi bulgular ile karisabilecegini ve ABS’nun farkli gestasyonel haftalarda farkli klinik ve ultrasonografik
bulgular ile birlikte olabilecegine dikkat edilmesi gerektigini vurgulamaya calistik.
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