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Ozet 
Amnoyotok bant sekanso, lntrensek ya da ekstrensek nedenlerle olu~an, anomalolero geno~ 
yelpazede fenotope yansoyan kon]enotal anomalo olarak degerlendirilmektedir. Iko ay yormo 
gOnlukken; sag dizonden kon]enotal amputasyon ve her oki elde parmak gelo~im kusuru nedenoyle 
anabllim dalomoza refere edolen erkek olgunun ozge~mi~ sorgusunda annenon prenatal lla~. 
radyasyon, travma ve ate~li hastahk 6ykusu olmadogo ogrenoldo. Yapolan pedign anahzonde ailede 
benzer oykuye rastlanmado. Flzik muayenede saptanan ring konstnksoyon defekt len ve kon]enotal 
distal ekstremlte amputasyonu radyolo]ok tetkikler ile birlikte degerlendinldigonde olgu, amniyotik 
bant sekanso olarak du~unuldu. Genetok dano~ma sorasonda aoleye amnoyotok bant sekanso ile 
ilgili bilgo ver ilerek rekonstruksoyon ama~lo plastik cerrahl polik lo nlglne yonlendlrildi. 
Anahtar Kelomeler: Amn iyotlk bant sekanso, Bant konstriksiyon defektleri; Konjenital 
amputasyon. 

Abstract 
Amniotic Band Sequence is a congenital anomaly with a broad spectrum of anomalies. A two 
months twenty days old boy was consulted because of congenital amputation of the right leg 
and finger development defects on both hands. There was no hostory of maternal prenatal drug 
use, radoatoon, trauma or febrile ollness. Pedogree analysos dod not reveal somolar findongs In the 
famoly. Evaluation of rong constroction defects and congenital lomb amputatoon In physocal 
examonatoon, along woth the radoologocal findongs led us to the diagnosis of amnootoc band 
sequence. Genetoc counsel long, was goven to the famoly and Plastoc and Reconstructove Surgery 
consultation was suggested. 
Key Words: Amniotic band sequence; Band constriction defects; Congenital amputation. 
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Konjenital Ekstremite Amputasyonlu Olguda Amniyotik Bant Sekans1 

Giri~ 
Amniyotik bant sekanst (ABS), nadir goriilen, iyi 
tammlanmt~, geni~ klinik spektruma sahip heterojen bir 
durumdur. Tipik olarak fibroz bantlarla ili~kili ekstremite 
ve parmak amputasyonlan ve konstriksiyon halkalan 
goriilse de hastahk tablosunu ve fizyopatogenezi karrna~lk 
hale getiren ek anomalilerin varhgt da bildirilmi~tir (1 ,2). 
Bazt vakalarda deformasyon ve disrupsiyon spektrumuna 
ekl enen malformasyonlar etiyolojik faktorlerin 
beklenenden daha karrna~tk olabilecegini gostermektedir 
(2). ABS stkhgt canh olmayan dogumlarda biraz daha 
fazla olmakla birlikte tiim canh dogumlar i~in 1/ 1200 
'den 1115000' e kadar degi~ebilmektedir (3). 

ABS' nin patogenezi balen tart1~malt olsa da kabul goren 
'intrensek' ve 'ekstrensek' nedenler soz konusudur. Streeter 
1930'da primer anomalinin amniyotik bo~lugun geli~im 
hatast oldugunu one siirerken, Torpin l965 ' te amniyotik 
riiptiiriin ba~latlct primer olay oldugunu ileri siirrnii~tiir 
(4). 

Aym aileden vakalar daha once bildirilmi~ olmakla birlikte 
genetik ge~i~e ait a~tk bir kantt bulunrnamaktadtr (4). 
ABS'nm ilk ~oeuklarda daha stk goriildiigii ve ilk 
trimesterde ate~li hastahlc, ila~ kullammi ve vajinal kanama 
oyki.isii olan gebeliklerde artmt~ stkltkla birlikteligi 
bildirilmi~tir (4). 

Olgu Sunumu 
Aralannda akrabahk olmayan 19 ya~mda anne ve 27 
ya~mda babanm birinci ~oeugu olarak miyadtnda normal 
spontan vajinal yolla bastanede dogan erkek o1gu iki ay 
yirmi giinliikken; sag dizinde konjenital amputasyon ve 
her iki elde parmak geli~im kusuru nedeniyle anabilim 
dahrruza Plastik Cerrahi Poliklinigi tarafmdan gonderildi. 
Ozge~mi~ sorgusunda annenin prenatal ila~, radyasyon, 
travma ve ate~li hastahk oykiisii olmadtgt ogrenildi. 
Gebeligin alti ve dokuzuneu aylarmda yapllan normal 
biyometrik ol~iimleri i~eren prenatal ultrasonografi 
takiplerinin normal olarak degerlendildigi ogrenildi . 
Dogum esnasmda kordon dolanmast oyki.isii meveuttu. 
Dort ku~agt i~eren pedigri analizinde ailede ve ~evrede 
benzer bir geli~imsel defekt oyki.isiine rastlanmadt. 
Hastanm fizik muayene ineelemesinde ba~ ~evresi 39 em 
(25. persantil), agrrhgt 5400 gr (25- 50. persantil) olarak 
ol~iildii. On fontaneli 0,5x0,2 em ~aprndaydt. Hastanm 
minimal helikal asirnetrisi, deprese ve geni~ burun koki.i 
ve mikrognati bulgulan mevcuttu. Sistem muayeneleri 
normal olarak izlenirken; sag diz alttnda dogumsal distal 
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amputasyon, sol elde ikinci, ii~iincii , dordiincii ve be~inci 
parmakta amniyotik bant konstriksiyonu, ikinei ve ii~iincii 
parmak distalinde konjenital agenezi varhgt gozlendi. 
Sag el dordiincii ve be~inei parrnak distalinde sol eldekine 
benzer malformasyon meveuttu (Resim 1-2). Hastadan 
pelvis, her iki alt ekstremite, her iki on kol ve her iki el 
direkt grafisi, iki yonlii kraniyografi istendi. Radyolojik 
bulgular ABS ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim 
3). 

Konjenital anomali saptandtgmda uygulanan rutin bir 
yontem oldugundan tamda olas t bir kromozom 
bozuklugunu ekarte edebilmek i~in periferik kan 
omeginden 72 saatlik lenfosit hiiere kiiltiirii yaptlarak 
elde edilen metafaz plaklan GTG bantlama sonrasmda 
t~tk mikroskobu ile analiz edildi. incelenen 450 GTG 
bant diizeyindeki metafaz plaklannda 46,XY karyotipi 
saptandt. 

Hastanm oyki.isii, fizik muayene bulgulart ve radyolojik 
bulgulart birlikte degerlendirildiginde meveut bulgularla 
hastada ABS dii~iiniildii. 

Tarti~ma 

ABS, aquadukt stenozu, ensefalosel, meningosel, 
hidrosefali, kraniyosinostoz, ' facial cleft', yarlk damak 
dudak, mikrognati, omfalosel, ekstremitelerde rediiksiyon 
deformiteleri, parmaklarda konstriksiyon defektleri gibi 
olduk~a geni~ spektrumlu klinik bulgularla seyreden bir 
durumdur. Hastadaki deformasyonun biiyiikliigu etyolojik 
nedenin geli~irnin hangi a~amasmda etkiledigine bagh 
olarak degi~mektedir (1). 

ABS patogenezinde Streeter' m one siirdiigu intrensek 
modele gore anomalilerin ve fibroz bandm ortak bir orijini 
vardrr ve erken embriyonun germinal diskinde geli~en 

batadan kaynaklanmaktadrr. Torpin taraftndan one siiriilen 
ekstrensek modele gore ise dogumsal anomaliler fibroz 
amniyotik bantlar nedeniyle olu~maktadtr. Bu modele 
gore, amniyon riiptiirii sonucunda fetusun ktsmen veya 
tamamen koriyon bo~luguna ekstriizyonu ger~ekle~mekte, 

burada stk.t~tp kalmast ile ekstremiteleri ve diger viicut 
ktstmlan arnniyon kahnttlan arasmda stkt~maktadtr. 
Anomalilerin ozellikleri amniyonun riiptiir zamam ile 
ili~kilidir (1). Ekstrinsik model, geli~imsel defektlerin 
disrupsiyon ile ilgili bulgulanru aydmlatsa da e~lik eden 
anus imperforatus, polidaktili gibi diger geli~imsel 

anomalileri a~tklayamamaktadtr. 
Moerman ve ark. 18 amniyotik bant olgusunu 
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degerlendirdikleri bir yah~mada iiy farkh biyirnde lezyon 
ayut etmi~lerdir. 1) Konstriktif doku bantlan, 2) Amniyotik 
yapt~kan bantlar, 3) Daha kompleks anomali kahplan; 
ekstremite-kann duvan kompleksi (LBWC). Konstriktif 
bantlar primer olarak arnniyon ri.ipti.iri.i ve bunu izleyen 
fetal ktstmlann, genellikle ekstremitelerin, kuruyup 
biizi.i~en amniyotik ipliklere dolanmast sonucu olu~ur. 
Yapt~kan bantlar, fetal klstmlann genellikle sefalik 
bolgenin intakt amniyon zan ile geni~ fuzyonu sonucu 
olu~ur, ensefalosel, fasiyal yank gibi kraniofasiyal 
defektlerin yogu sefaloamniyotik yapt~Ikltk ile birlikte 
veya tek ba~ma vaski.iler disrupsiyon sekanst sonucu 
geli~irler. LBWC olu~umunda ise sadece arnniyon ri.iptfui.i 
degil aym zamanda erken vaski.iler olay veya germinal 
disk anomalisi de rol oynar (6). 

Bizim olgumuzda kann duvan defekti bulunrnadtgmdan 
i.iyi.inci.i tip lezyonun; ekstremitelere ek olarak ba~-boyun 
veya diger bolgeleri iyeren anomaliler bulunmadtgmdan 
da ikinci tip lezyonun geyerli olmadtgmt dii~i.indi.ik . Bu 
nedenle olgumuzu ekstremite anomalilerinin stkhkla 
gozlendigi ilk grup lezyonlan iyinde degerlendirdik. 
Fenotip ve radyografi bulgulan konstriksiyon bantlanm 
di.i~i.indi.irdi.igi.inden tammtzt destekledi. 

Werler ve ark. Amniyotik bant sekanst ile ilgili maternal 
risk faktorlerini ar~trrdiklan epidemiyolojik yah~malannda 
ekstremite anomalileri ile giden tablonun (ABS-L) kann 
duvan kompleksi (BWC) ve ekstremite anomalilerine 
ve/veya ekstremite dt~I anomalileri kapsayan (ABS-NL) 
tablolardan farklt bir mekanizma ile geli~tigini one 
si.irmi.i~lerdir (6). 25 ya~m altmdaki anne ya~t, 12 ythn 
altmda egitim si.iresi ve annenin ilk gebeligi olmast riski 
artttran faktorler arasmda degerlendirilmi~tir. Bizim 
olgumuzda anne ya~t 19 oldugu iyin iiy risk faktori.ini.i de 
ta~tyor gibi gori.inmekle birlikte hastamtzda sadece 
ekstremite defektleri gozlendiginden ABS-L olarak 
degerlendirildi. Bu risk faktorleri ABS-L grubu hastalarda 
anlarnh bulunrnamasma ragmen bizirn olgumuzda iiyiini.in 
bir arada bulunmasmm anlamh oldugu di.i~i.ini.ildi.i . 

Moerman ve ark. gore, iiy Jezyonun tek patogenetik 
mekanizma olarak kabul edilmesi hatahdrr ve Streeter ve 
Torpin'in teorileri farkh Jezyonlan tammlamaktadtr. 
Konstriktif amniyotik bantlann, arnniyotik yapt~Ikltklann 
ve LBWC' nin patogenetik mekanizmalan benzer farklt 
disrupsiyon sekanslan olarak tammlanmast klasik 
konstriktif bantlart ve daha agtr anomalileri bulunan bir 
fetusun degerlendirilmesinde biryok ikilemin 
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yozi.imlenmesinde yarar saglayacaktrr (5). 
Bizim olgumuzda on fontanelin kiiyiik olu~u ilk goze 
yarpan ek muayene bulgusuydu. Bu durumun ABS ile 
ili~kili olmadtgt dii~i.ini.ildi.i. Muayene masmda ba~ 
yevresinin 25. persentilde olmast nedeniyle hastamtza 
yakm ba~ yevresi ve on fontanel izlemi onerildi. 

Kromozom di.izeyinde bir bulgu saptamadtgtmtz ve 
sporadik olarak degerlendirdigimiz bu durumla ilgili 
hastanm ebeveynlerine ABS 'nm olu~ mekanizmalan, 
hastahgm seyriyle ilgili bilgiler verildi. Tekrarlama riskinin 
aile oyki.isi.inde ba~ka olgunun bulunmamast nedeniyle 
belirgin olarak artrnadt~ aileye anlattldt. Amniyotik bant 
sekansmda etyolojinin genellikle tammlanamadtgt, 
olgulann sporadik oldugu literati.ir bilgileri kapsammda 
anomalilerin tekrarlama riskinin tahmin edilmesinde 
bildirilen artrm~ risk bulunmadtgt aytklandt (7-9). 
Aile rekonstri.iksiyon planlanmast aytsmdan Plastik ve 
RekonstriiktifCerrahi poliklinigine yonlendirildi. ABS'nm 
prenatal tarusmda fetal ultrasonografi (USG) takiplerinin 
yeri tartt~mastzdrr. Amniyotik bant yaptsmm USG ile 
belirlenmesi her zaman mi.imki.in olmasa da dikkatli 
inceleme ile ekstremite anomalilerinin tammlanmast 
prenatal tam olanagt saglayabilecektir. Gebelik takipleri 
esnasmda rutin biyometrik olyi.imleri iyeren ultrasonografi 
incelemesinde ABS'nm prenatal olarak saptanmamt~ 
olmast nedeniyle yeni bir gebelik planlayan aileye; bir 
sonraki gebelik iyin 18.-23 . gebelik haftalan arasmda 
aynnttlt prenatal USG degerlendirme onerildi. 
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