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Bir Amniyotik Ruptur Sekans Olgusu

A CASE WITH AMNIOTIC RUPTURE SEQUENCE
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Abstract

Amniyotik riiptiir sekans, yenidogan infantlar arasinda sik ol-
mayan sporadik bir durum olarak degerlendirilir.  Farkh
malformasyonlarla birliktelik gosteren, halka seklindeki konjenital
bantlarla karakterizedir ve amniyotik bantlar ekstremitelerde (halka
konstriiksiyonlar, amputasyon), yiizde (yariklar) ve goévde de
(abdominal ve torasik duvar defektleri) bozukluklar olusturabilir.
Amniyon  riiptir, amniyon siviminin  kaybiyla  gelisen
oligohidroamniyosun sekonder etkisiyle birliktelik de gosterebilir.
Fetal aktivitenin azalmasi, skolyoz ve/veya ayak deformiteleri
pozisyonel talipes (clubfoot) ile sonuglanabilir. Burada rapor edilen
olgu, 24 yasinda primigravide annenin dogurdugu amniyotik riiptiir
sekans’l1 6lii erkek fetustu. Fizik muayenesinde; diizlesmis yiiz, sol el
parmaklarinda ampute falankslar, sag elde sindaktili ve her iki ayakta
clubfoot ve psodosindaktilisi vardi. Boyle olgular tip literatiiriinde
nadir goriildiigiinden yaymlamasini istedik.
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Amniotic rupture sequence is considered an uncommon, spo-
radic condition among live born infants. It is characterized by con-
genital annular bands associated with different malformations and the
amniotic bands may disrupt the extremities (ring constrictions, ampu-
tation), face (clefts), or trunk (abdominal or thoracic wall defects).
Amnion rupture may also be associated with loss of ammniotic fluid
producing secondary effects due to oligohydramnios. The decreased
fetal activity may result in scoliosis and/or foot deformities-positional
talipes (clubfoot). Here we report a male dead fetus with amniotic
rupture sequence born from the first gestation of a 24-year old woman.
On physical examination, the fetus had Potter’s face, amputated
phalanx of the fingers of the left hand, syndactyly on the right hand
and clubfoot and pseudosyndactyly on both feet. We wanted to pre-
sent this case since such cases are rare in the medical literature.
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mniyotik riiptiir sekans (ARS), amniyon
rliptiiri  sonucu fetusun normal mor-
fogenezinin durmasiyla malformasyonlar
gelistiren kompleks bir bozukluktur.'” Amniyon
yirtilmasi sonucu meydana gelen oligohidroamniyos
ve amniyotik bant (AB)’lar ¢esitli malformasyonlara
sebep olmaktadir. AB’lerin gelismekte olan fetusu
sarmasi1 ve sikistirmasi sonucu, intrauterin ekstremite
amputasyonlar1, kranial deformiteler (ensefalosel),
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asimetrik yliz defektleri (yarik dudak ve/veya yarik
damak) ve abdominal duvar defektleri (omfalosel,
gastrosizis) goriilir. AB’lerin kord basisma bagl
olarak umblical kord konstriiksiiyonu gelisir ve spon-
tan abortus (intrauterin 6liim) ile sonuglamr.** Kronik
amniyon sivisinin sizmasi ile olusan oligohidroamni-
yos sonucu fetal aktive azalir ve fetal kompresyon
sonucu diizlesmis yliz (potter’s face), skolyoz, pozi-
syonel talipes (clubfoot) sindaktili ve psddosindaktili
gelisir. Bu hastalarda kal¢a cikigi da olabilir. Bazen
de gogiis kafesi ve akcigerlerin gelisimi agir derecede
etkilenerek hiyalen membran hastaligi ve akciger
hipoplazisi gelisebilir.>® Bu nadir olgu nedeniyle
ARS’nin etiyolojisi, prenatal tanis1 ve prenatal tede-
visi literatiir 15181inda tartigildi. Olgunun sunumu igin
etik kurul onay verdi, olgunun ailesinden “bilgilendi-
rilmis olur” alind.
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Yirmi dort yasinda primigravid annenin
ultrason muayenesinde, fetusun yasamadigi tespit
edilmis ve 25. haftasinda gebeligi sonlandirilmigti.
Fetusun fizik muayenesi: Erkek, boyu 32 cm, kilo-
su 640 gr ve bas ¢evresi 20 cm olan fetusun, yiizii
basik, sol el 2. ve 4. parmaklarinin 1. falankslari
amputeydi; sol el 2. parmak 2. falanksi iizerinde
AB mevcuttu, sag elde sindaktili, her iki ayakta pes
equinovarus (clubfoot) ve psoddosindaktili vardi
(Sekil 1). Fetusun otopsisinde; kalp normal yapi-
daydr; akciger, karaciger, dalak ve bdbrekler
hipoplazikti. Fetusun periferik kan kiiltiirinden
yapilan kromozom analizinde, normal karyotip
(46, XY) bulundu.

Tartisma
ARS, yenidogan infantlar arasinda yaklasik
1/25000 goriilen nadir bir durumdur. ARS olusumu
8.-18. haftalar arasinda gelismektedir.'" Eger ARS
gebeligin 45. giiniinden 6nce olur ise ¢esitli kafa

Resim 1. Olgumuzun genel goriiniimii; diizlesmis yiiz (Poter’s
face), sag elde sindaktili, sol elde amniyotik bant ve
amputasyon, ayaklarda bilateral pes equinovarus (clubfoot) ve
psoddosindaktili goriilmektedir.
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defektleri (anensefali vb.), fasiyal yariklar ve bii-
yiikk organ defektleri (gastrosizis vb.) gelisebilir.
45. giinden sonra olur ise; ekstremite halka kons-
trilksiyonlari, amputasyon ve psddosindaktili geli-
sebilir.®

ARS’nin etiyolojisi, tam olarak bilinmemekte-
dir. Etiyolojide iskemi, enfeksiyon, abdominal
travma, amniyosentezis, gebeligin 1. trimestirinda
antimitotik ila¢ (bisulfan) alinimi ve bag dokusu
patolojisi suglanmaktadir.” AB’lerin az bir kismi-
nin, amniyon zarini olugturan kollajen yapisindaki
genetik degisikliklerden kaynaklandig1 gosterilmis-
tir. Kollajen yapisindaki genetik patoloji amniyotik
kesenin intrauterin zayif gelismesine neden olur ve
amniyon riiptiiriine zemin hazirlar.® AB’ler 2
ehlers danlos sendromlu (tip IHI-IV) ve siddetli
osteogenezis imperfektali (tip I) bir ¢ocukta tespit
edilmistir. Her iki hastaliktaki temel defekt
kollajen yapisindaki bir bozukluktan kaynaklan-
maktadir.® Werler ve ark.nin yaptig1 bir ¢calismada
geng anne yasi, annenin egitim siiresi, primiparite,
plansiz gebelik ve asetaminofen kullanimi ile ARS
arasinda bir iliski oldugu belirtilmistir.’

Olgumuzun annesinde; diyabet, hiperkoles-
terolemi, kalp ve damar hastalig1 gibi kronik bir
hastalik bulunmuyordu ve gebeligi siiresinde trav-
ma, gecirilmis bir enfeksiyon oykiisi yoktu. Ge-
beliginde hi¢ ila¢ kullanmamisti. Annenin mikro-
biyoloji ve biyokimya testlerinde patoloji goriil-
medi.

ARS’nin tanist iyi bir ultrasonografik muaye-
neyi gerektirir. Fetoskospik muayeneyle ultrason
sonuglari onaylanir. Belirgin yumusak doku 6demi,
deride soyulma ve AB’ler goriilebilir.*’ Konjenital
anomalinin prenatal tanis1 konulur konulmaz ebe-
veynler bu konuda aydinlatilmali ve olgu jinekoloji
ve obstetri uzmani, genetik uzmani ve pediatrik
cerrah ile degerlendirilmelidir. Amniyon riiptiirii
sonucu olusan AB’ler ile amniyon yirtig
intrauterin cerrahi tedavi (ICT) ile tedavi edilebil-
mektedir. ICT, fetusun intrauterin kaybedilmemesi
ve kalici hasar gérmemesi icin yapilan lazer ve
Doppler destekli endoskopik cerrahi miidahaleler-
dir. Lazerskopi kullanilarak bantlar kesilip serbest-
lestirilir. Daha sonra renkli Doppler kullanilarak,
ekstremitede 6demin azaldigt ve kan akiminin
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arttigr gosterilir. Sizint1 yeri onceden hazirlanmis
amniyon zari ile kapatilir. Eksik olan amniyon
stvisinin yerine ringer soliisyonu verilir.*’

Sonug olarak bu makalede, nadir goériilen bir
ARS olgusu literatiir esliginde tartigilmistir. ARS nin
erken prenatal tanisi olusabilecek defisitlerin ve
sekellerin prenatal tedavisine imkan tanimasi agisin-
dan ¢ok 6nemlidir. Bu nedenle, ARS’nin erken tani-
smda dikkatli bir ultrasonografik muayene biiylik
Oonem tagimaktadir.
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