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OzZET

Amniotik bant sendromu, amnion ve fetal kisimlar
arasindaki yapisikliklar sonucu geligen ve cesitlilik gosteren bir
seri malformasyonu igerir. Nadir goriilen bu durumun herediter
olmadifi diisiinilmektedir. Bu yayinda, fetusda ve plasentada,
bu sendorumda tarif edilen tipik bulgulan tasiyan iki otopsi
olgusu sunulmug ve kaynaklar 1giginda tartisiimistir.

Anahtar sdzciikler : Amniotik bant sendorumu, fetal
membranlar, konjenital deformiteler.

GiRIS

Amniotik bant sendorumu, ya da ADAM (amniotic
deformities, adhesions, mutilations) kompleksi, olugan amniotik
bantlarin yapisma, sikistirma ve gekmesine bagh olarak fetusda
meydana gelen anomaliler bitinadar'*. Amniotik banda bagh
hozukluklar  ekstremitelerde  sikma-bizme  izlerinden,
amputasyonlara ve ciddi kraniofasyal bozulmalar, visseral
defektlere kadar genis bir yelpazeyi olusturur®’. Dedigik
yayinlarda 1/1200, 1/15000 ve 1/45000 gibi farkh gdrilme
oranlar verilmigtir'**".

Burada, nadir gdriilen bu karmasik anomalilerin izlendigi iki
fetal otopsi olgusu sunulmustur,

OLGU SUNUMU

Birinci Olgu:

23 yasinda bir annenin ilk bebegi. Intrauterin &0 bebek
saptanmasi nedeniyle 24. haftada gebeli§in sonlandinicign ve
gebelik donemi ile ilgili fizik travma yada herhangi bir hastalik
dykisil olmadid bildirildi.

Makroskobik incelemede; kiz fetusun agirhin 425 gr., bas-
topuk uzunlugu 28 cm, bag-makat uzunlugu 20 cm. bulundu.
Oksipital bdlgede ansefalosel, yizde deformite (sol gdz bulbusu
yoklugu, burun ile sol alin arasinda fibrotik bant, burunda
basikhk, yank dudak), boyun kisahd, sirtta kambur goriinim,
sol el 2. ve 4. parmakta tam, 5. parmakta kismi amputasyon,
gibekte 1 cm capl agiklk ve buradan gikan barsak kimesi
(riptiire omfalosel) gdrldd (resim 1 ve 2). Gogis va kann
boslugu agildiginda, akcigerlerin hipoplazik olmasi ve barsaklar
diginda, tiim orgnalann olagan yerlesim ve boyutta oldugu
izlendi. Mikroskobik incelemede; (yasa uygun) immatir organ
bulgulan gézlendi.

Aymi olguya ait plasenta 20x18x14 cm. boyutlanndayd..
Fetal yiizde; parasentral yerlesimli, 12 ¢m. uzunlugunda gobek
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SUMMARY

Amniotic band syndrome comprises a series of
malformations which is characterized by adhesions between
amniotic and fetal parts. It is generally considered to be a non-
hereditery entity. In this report, two autopsy cases having
typical findings were presented and discussed in view of the
literature.
Key Words: Amniotic band syndrome, fetal membranes,
congenital deformities.

Resim 1 : Birinci olguda ansefalosel, yiizde deformite, boyun kisaligi,
sol el 2-4-5. parmakta amputasyonlar, 3. parmakta biiziicii halka, sol alt
bacakta amputasyon ve rilptire omfalosel. (ok: fronto-nazal fibrotik
bant; gift ok: bizicd halka)

kordonu ve kordonun plasentaya yakin ilk 4 cm.lik boliminde
yalanci diigimlenme vardi. Amniotik membranin ¢ogu alanda
parlakik ve diizgiinligini kaybettigi, cok sayida kicdk fibrotik-
ipsi diizensizlikler ve birkag kalin fibrotik bant yapisi gorildi
(Resim 3). Maternal yizde kotiledonlan tam, kesit yizleri villoz
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yapida yer yer kanamaliydi. Mikroskobik incelemede; intervillgz
fibrin birikimi ve hemoraji diginda patolojik bulguya rastianmadi.

ikinci Olgu

22 yaginda bir annenin ilk bebegi. Intrauterin 610 bebek
saptanmas! nedeniyle 19. haftada gebeligin sonlandinldig ve
gebelik donemi ile ilgili fizik travma yada herhangi bir hastalik
dykisi olmadig bildirildi.

Makroskobik incelemede; yine kiz olan fetusun agirigi 180
gr. bas-topuk uzunlu 22 cm., bag-makat uzuniugu 13 cm.
bulundu. Kafada parietal kemiklerin yoklugu ve ansefalosel,
yiizde ileri derecede deformite (fronto-nazal bolgeden
plasentanin fetal yizine fibrotik yapigiklar, buna bagh her iki
goz yanginda ve burunda bu yonde cekilme. Bilateral goz
bulbusu yoklugu, dudak-damak yangi), boyun kisaldi, sol el 3.
parmakta amputasyon, sag el 3-4-5. parmaklarda bizilci halka
ve solda penge ayak gorildi (resim 4). Gogus ve karin boglugu
agpiidiginda, tiim organlanin olagan yerlesim ve boyutta oldugu
izlendi. Mikroskobik incelemede; (yasa uygun) immatir organ
bulgulan ve otoliz gdzlendi.

Fetus ile iligkili pleasenta 14x12x1.5 cm boyutlanndayd..
Fetal yiiziinde santral yerlesimli 12x0.6 cm. boyutlu ve torsiyone
gbbek kordonunun fetus ile badlantih oldufu, amninotik
membranin kordona yakin alamndan fetusun fronto nazal
hélgesine uzanan 1 cm uzunlugunda fibrotik bantlann varlid
dikkati ¢ekti. Amniotik membranin diger alanlannda da
diizensizlikler gozlendi. Maternal yiizde kotiledonlann tam
oldu@u, ancak yer yer ¢okinti gosterdigi gorildu. Mikroskobik
incelemede; fibrotik villuslar, intervilloz hemoraji-fibrin birikimi,
infarktils alanlar ve mikrokalsifikasyon izlendi.

TARTISMA

Amnictik bant sendorumu ya da ADAM kompleksinde,
bantlar amnion ve embrionik ya da fetal kisimlar arasindaki
yapigikliklar sonucu geligir. Bunlar, bazen, fetus ve gdbek
kordonu yada fetusun kendi kisimlan arasinda da olabilir **.
Genel olarak, insanda amniotik bantlann herediter anomaliler
olmadifi disiniimektedir ve rekirrens riski dnemsenmeyecek
derecededir'**"*, Bantlanin ilk 3 ay iginde amniondaki yirtiimalar
sonucu ortaya ciktigr inanci yaygindir. Béylece olugan amnion
ve korionik bag dokunun pargali uzantilan fetusa tutunarak gok
cesitli malformasyonlara neden olabilir **'*"'. Amnionun fizik
olarak mi yirtildid yada delikli bir membran olarak mi gelistigi
konusu agik degildir. Travma, amniosentez, radyasyona maruz
kalma sonrasinda ve bag doku hastaliklarinda gelistigini bildiren
yayinlar vardir'“®. Aynica plasentadan kaynaklanan damarsal
olaylarla iliskisindende stzedilmektedir'”. Sander “, korionik
ana damarlarda aligilmamis malformasyonlann ve parsiyel
molar gorinimiin oldugu plasentalann bir kisminda, vaskiiler
kompleks, ile iligkili amniotik bantlann bulundugunun
bildirmistir. Foulkes ve ark. ™ ise, sikici-blziicl bantlann neden
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Resim 2 : Birinci olgunun radyografisinde deformite ve amputasyoniar.

Resim 3

Amniotik membranda
diizensizlikler ve fibrotik bantlar (ok), gébek kordonunda yalanci
diigimlenme (gift ak).

: Birinci  olgunun plasentasi.

oldugu deformiteleri olan 71 hastayl incelemis ve %60'Inda
anormal gestasyonal dyki bulmustur. Ancak, ¢odu olguda kesin
bir neden ortaya konamamistir ve amniotik bant sendromu’nun
sporadik bir olay oldugu kabul edilmektedir™,
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Olugan amniotik bantlar sikikla basa yapigir. Bunlarin
gekistirmesiyle kraniofasyal yamlarda bozulmalar, garip oro-
fasyal varnklar, gdzler ve burunda yer dedigtirmeler,
eksansefalosel olusabilir. Bu lezyonlar, daha gok asimetrikdir ve
normal fasyal vyariklar anatomisi ile uyumlu degildir.
Ekstremiteler tutuldugunda, timd yada bir bélimleri ampute
olabilir. Diger ekstremite malformasyonlan psodosindaktili,
penge ayak ve anormal deri izleri seklindedir'™**". Visseral
defektler ventral govde duvanini tutar {omfalesole, gastroskizis
ve abdominal bizoch halkalar). Bazi bebeklerde, ciddi ve
karmagik anomaliler bir arada bulunur. Agik kranial defektler,
bilyik ekstremite eksiklikleri, gdvde duvar defektleri, penge ayak
ve kisa gobek kordonu gibi anomalilerin bulundugu ve godu
zaman baz organ sistemlerindeki i defektlerin de eslik ettigi bu
durum ekstremite-govde duvar kompleksi olarak isimlendirilir.
Bayle olgularin gogunda, gvde duvan defektinin derisi amnion
ile devamlilik gosterir'™.

Moerman ve ark. ", amniotik bantll 18 olguyu inceledikleri
calismada, lezyonlan 3 tipe ayirmuglardir: 1- Sikici-bizict doku
bantlari, 2- amniotik yamsiliklar, 3- Ekstremite-govde duvar
kompleksi olarak tamimlanan karmagik anomali paternleri.
Yazarlar, sikici-biizici bantlann primer amnion riptird ile
gelistigini ve daha ok ekstremite lezyonlanina yol aghiklarini,
amniotik yapisikiklarin bozuk fetal kisimlar ile (en gok kranial)
intakt membran arasindaki flzyon sonucu olustugunu,
ekstremite-govde duvar kompleksinin ise daha gok sikici-
biiziicii bantlann olusumunu izleyen zayiflamis membrandaki
yeni yirtillamalar ile ortaya gikan karmagik bir durum oldugunu
Bne sirmektedirler. Aym yayinda, her bir lezyonun ayn fakat
¢ofu zaman bir “patogenetik ovarlap” ile olusan ardisik bozukluk
asamalan oldugu belirtilmistir. Higginbottom ve ark. " ise,

- defektlerin yayginhdi ve cesitliliginin amniotik riptirin
zamanina bagh olabilecegini soylemektedir.

Bower ve ark. *'nun 40 olguluk aligmasinda, amniotik banth
arkek ve kiz bebekler arasinda benzer gorilme orani bulundugu,
bu sendromun daha gok 25 yasin altindaki geng annelerin ilk
dogumlarinda ortaya ciktir belirtilmistir. Genig serili bir bagka

Resim 4 : [kinci olgunun radyografisinde deformite ve amputasyonlar.

calismada ise, en sik dst ekstremite ventral ve distal parmaklann
tutuldugu, olgulann 1/3 inde penge ayak bulundugu ve
gogunlugunda tiim gdvdenin %20'sinde bozukluk oldugu ortaya
konmustur®.

Yukanda sunulan iki olgumuzun da, geng annelerin ilk
bebekleri ve kiz olduklan gérilmis, gebelik donimlerinde fizik
travma oykisi olmadii bildirilmistir. Her iki olguda, fetusda ve
amniotik membranda, sikici-biziicl bantlar ve amniotik
yapigikhiklar ile bunlara bagh malformasyonlar izlenmistir.
Birinci olguda ek olarak gdvde duvan defekti de bulunmaktadir.
Olgulanmizin amniotik band sendormu'nda tarif edilen tipik
Gzellikleri tagidifr gorilmektedir.

Sonug olarak, bu tir olgulann ayirdedilip sunulmasinin
etyopatogenezin aydinlatilmast  ve genetik danismaniik
agisindan anemli oldugu disinalmistir.
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