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Ö z e t 

intaç: l'.kstn ıniıe-vüeın duyan kompleksi tl.inıb-hody \\ull 
enmpiess IdlIYCıiıin prcııalal lıiııısı vc prognozıı ince­
lenmişin: 

Çatışmanın Yapıldı"! Yer: Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Kadın Hastalıkları ve Doğum Aııabi/iııı Dalı 

Olgu Sıınıtınıı: i 'lırusoııograli ile tanısı komilim bir ekstıv-
miie-viieııl duvarı kompleksi olgusu sunulmuştur. 
I jıısısoııografidc: geniş karın duvarı defekti ile birlikle 
karın olgunlarının dışarıda olduğu, verıahrada skolyoz, 
alı clnlernııielcrıle dc/oruuıc/er ve avrıea aııınıotik hamt­
lar gözlendi. Doğam sonrası yapılan incelemede cinsiyet 
ayırımı lam olarak vapıhımadı. Sporadik olarak görülen 
kompleksıınlekırırlaıııa riskinin olmadığı \-e kromozom 
incelenmesinin normal olduğu bilinmektedir. 

Sonuç: i 'brosonograp ile ekslremile-vücııi duvarı kom­
pleksinin prenaıol tanısı; vücut duvarı delekii, ekstremde 
anomalileri ve sıklıkla ııöral tüp de/cklleri ve verıahrada 
skolvoz görülmesi ile konulur, h'elal ıırogııozıın kötü ol­
ması nedeniyle gebelik tcrıuintısvoıiıı önerilmekledir. 

Anahtar Kelimeler: Lkstreıui le-viicut d i n a r ı kompleksi 
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Ekstremıte- \ üctıt duvarı kompleksi (Limb-
body wall complex; LBW'C) vücut duvarı defekti, 
ekstremde anomalileri ve nöral tüp defekti ile 
karakterizedir. Bu üçlüden ikisinin bulunması ile 
tanı konulur. Fetusta organ cvisscrasyonlara neden 
olan geniş karın duvarı defektleri, omfalosel, gast-
roşızıs. mesane ekslrofısi. ensefalosel, eksensefali 
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Summary 

Objective: Prenatal diagnosis and prognosis of liiiib-bodv wall 
complex were discussed. 

Institution: Kocaeli University Medical Faculty. Deportment 
oj Obstetrics and Gynecology 

Case Report: A ease oj limb-body wall cougilex diagnosed 
with ultrasonograpically is presented. I Tirasoiiogruphie 
examination revealed: lateral body wall delects with 
evisceration oj the internal organs, lower limb anom­
alies; scoliosis and amniotic bands Sex determination 
was not done. It is known thai this complex is encoun­
tered sporadically and there is no recurrence risk and no 
associated chromosomal abnormality. 

Conclusion: Prenatal diagnosis ofldnh-hody wall complex: 
characterized by body wall delects, iimh anomalies, 
along with frei/uentlv encountered scoliosis and neural 
lube defects: is possible by ii/lrasonogra/ie examination. 
Because of poor jetai prognosis, termination of pregnan­
cy is recommended. 

K e y W o r d s : L imb-body wal l complex 
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gibi kraniofasiyel anomaliler, vertabrada skolyoz 
ve disrafik bozukluklar, ekstremilcleıde elub loot. 
polidaktili gibi anomaliler görülebilir. Tam ekster-
nal genitalia yokluğu ile olan formu ise en nadir 
olanıdır (I). 

Prcnatal tanı ultra.soııografi ile kolayca konu­
lur. Dcfcktlcrin ağırlığı nedeniyle ekslrauterin 
yaşamla bağdaşmaz, gebelik terminasyonu öneril­
mektedir (2). 

Nadir görülen bir durum olması 'nedeniyle 
kliniğimizde tanısı konulan LBYv'C olgusu sunul­
muştur. 
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Şeki l i , Bebek ve plasenta bir l ikle görülmekledir . Yüz ve üst 
ekstrenntelerin normal o lduğu, plasentada ise membrau la r ın 
bü tün lüğünün k a y b o l m u ş okluğu görülmektedi r . 

Olgu 

29 yaşında ikinci gebeliği olan hasta antenatal po­
likliniğimize rutin gebelik muayenesi için başvurdu. 

Siklııslan düzenli olan gebenin son adet tarihine 
göre 31 haftalık gebeliği saptandı. Dalia önce sağlıklı 
bir erkek çocuğu okluğu, ailesinde anomalili bebek 
öyküsü ve eşi ile akrabalık bulunmadığı öğrenildi. 

(icbenin fundııs-pubis ölçümü 27 cm idi, tan­
siyon artcryal 100/6ümm Hg ölçüldü, ödem saptan­
madı. Rutin kan ve idrar tetkikleri normal bulundu. 
Antenatal takiplerine düzenli gitmeyen gebeye da­
ha ö n c e ultrasonografi yapılmadığı öğrenildi. 

Kliniğimizde yapılan ilk ultrasonognıtisinde 
múltiple anomalileri mevcut olan canlı tek fetüs 
saplandı. Fetal biyometride; B P D ve HC 30 hf ile 
uyumlu bulundu, FL ölçümü zor olarak alındı, 27 
hf ile uyumlu idi. Plasenta anterior lokalizasyonda. 
amniotik sıvı normaldi (amniotik sıvı indeksi 89 
mm). Geniş karın duvarı defekti mevcuttu, karın 
organları ve mesane dışarıdaydı. Vertebrada belir­
gin skolyoz vardı. Ayrıca alt ekstrcmileler ve karın 
duvarı çevresinde amniotik bantlar gözlenmektey­
di. Alt ekstremiteler tanı olarak görüntülenemedi. 
Gebeye feiüsün prognozunun kötü olduğu anlatıldı 
ve terminasyon önerildi. Bunu kabul etmeyen gebe 
lam konulduktan bir hafta sonra anın ion mayisinin 
gelmesi ve ağrılarının başlaması üzerine klini­
ğimize tekrar başvurdu. Muayenesinde collum tam 
açık ve vaginada fetal kısımlar ile birlikte karın or­
ganları palpe edilmekleydi, kalp atımı bradikardik 
olmakla birlikte mevcutlu. 1250 gr ağırlığında ölü 
bebek doğurtuldu. Cinsiyet ayırımı net olarak 

PKSTRHMİTK-VUCIT O UVA Kİ KOMİ'! I-'KSI 

Şeki l 2. Karnı duvarı defekti nedeniyle karın organlar ı dışarda 
izlenmekte, vertabrada skolyoz. alt ekstremitelerde defektleı 
ve amniotik bantlar görülmektedi r . 

yapı lamadı . Plasenta ve eklerinin parça lanmış 
olarak ayrılmasını takiben uterin kavile bunun 
küretle kürete edildi. 

Bebeğin makroskopik incelemesinde kala ve 
yüz yapısı normal görünümde, göğüs kafesinde 
pektus kavatııs hali, vertabrada skolyoz mevcuttu 
(Şekil I). Karın kaslarında geniş defekt vardı: 
karaciğer, barsaklar ve mesane karın duvarı dışında 
idi. Üst ekstremiteler normaldi. Alt ekstremiteler 
fibröz bantlarla sarılmış ve karın organları ile kong-
lemarat kitle oluşturmuş görünümdeydi . Bacaklar 
uyluk ile yapışık.arkaya dönük dizlerde solda daha 
fazla olmak üzere ankiloz hali mevcuttu. Ayaklarda 
club foot deformitesi mevcuttu. Sağ ayak parmak­
lan ampule görünümdeydi , sol ayakla ise 5 parmak 
bulunmakta idi (Şekil 2). Genital bölgede genital 
tüberkül ve labioskrotal katiantı ile uyumlu olabile­
cek 2x3x5 mnYlik yüzeyden kabarık yapılar mev­
cuttu. Anus normaldi. 

Plasenta ve eklerinde yoğun fibröz bantlar 
vardı, göbek kordonunda 2 arter bir ven mevcuttu 
ve normalden kısaydı. Fetüsün patolojik incelen­
mesi aile tarafından kabul edilmedi. Kromozom 
analizi ise önerilmedi. 

T a r t ı ş m a 

Limb-body wall complex ' in o luşum pato-
genezi tartışmalı olmakla birlikte, embriyonun 
erken gebelikte kan desteğinin bozulması veya am-
ııionun 3.ile 5.gebelik haftaları arasında rüptürüııii 
takiben amnion sıvısının kaybı sonucu meydana 
geldiği düşünülmektedi r (1-3). Hayvan deney-
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lorindc dc erken gebelikle amnionun çıkarılması 
sonucu aynı anomaliler bildirilmiştir. Damarsal 
bozukluk veya mekanik basının iki genital tomur­
cuğun orta genital tüberkülini oluşturmak için bir­
leşmesinden önce olursa genitalia anomalilerine 
neden olduğu bildirilmektedir (4). 

L B W C ' i amnıotık band sendromunıın ağır bir 
formu olarak değerlendirenler dc vardır .Ancak ol­
guların %40'mda amnıotik bantlar bulunmaktadır. 
Lirken gebelik döneminde amnıotik membranın rup­
ture olması sonucunda fetüste adeziv yada konstrik-
tif bantlar oluşur. Amnıotik membranla deforme ol­
muş fetal kısımlar arasında oluşan adezif bantlar, 
fetüste çeşitli deformıtelere sebep olurlar. Konstriktif 
bantlar ise daha çok ekstremileleri etkileyerek eks­
tremi te amputasyonlarma yada anomalilerine yol 
açarlar (4). Olgumuzda da konstriktif amniotik bant­
lar mevcutlu, alt ekstremitelerde yapışıklık ve sağ 
ayakta parmak amputasyonları oluşturmuştu. 

Lamb bodv wall complex klinik olarak çok geniş 
ve farklı spektrıımlarda karşımıza çıksa da tablonun 
en çok karşılaşılan iki ayrılabilir fenolipi olduğu, bi­
rincisinin kraniofasiyel defekt ve amniotik bantlar 
ve/veya yapışıklıklarla giden, diğerinin ise kranio­
fasiyel defekt olmaksızın urogenital anomaliler, anal 
atrezi ve abdominoplasental tutulumun olduğu ve 
ekstra embriyonik eoelumun kaybolmadığı tablo 
olduğu bildirilmektedir. İlk fenotipin erken damarsal 
bozukluğa ikincisinin ise embriyonun gelişim ano­
malisine bağlı olduğu düşünülmekledir (4). 

Karın ön duvarı defektinin büyüklüğü ve yeri 
önemlidir. Karın duvarı defektleriyle giden diğer 
olgulardan ayırdedilmcsi, dölektin umbilikal kord 
insersiyonuyla olan i l işkisine göre yapılır. 
Omfalosel ve ("antreli pentolojisi genelde orta hat 
defekti. gastroşizis daha çok küçük ve sağ yanda 
paraumbılıkal defektle karakterdedir. Limb body 
wall complex veya amniotik band sendromıında ise 
ııltrasonografik olarak ekzantrik geniş lateral ab­
dominal duvar defektlerı görülür. Ayrıca umbılikus 
altında mesane ve kloaka ekstrofısi de olabilir. 
L B W C ' d e duvar defektinin genişliği fazladır. Or­
gan evısserasyonlarının varlığı, ekstremde anormal­
likleri, nöral tüp delektleri bazı olgularda ıuemb-
ranların, bantların bulunması doğru tanı konulması­
na yardımcı olur. Oligohidramnios varlığında veya 
lıerniye olmuş organ ve deformitcleıin çok kar­
maşık olduğu durumlarda tanıda zorluk olabilir. Bu 
gibi durumlarda bazı yazarlar fotoğrafı çekilmesini 
önermektedir. Olgumuzda L B W C ' n i n amniotik band 

sendromundan ayırıcı tanısı karın duvarı defektinin 
genişliği ile birlikte organ evisscrasyonları, belirgin 
skolyoz olması ve kısa kordunun bulunması ile 
yapıldı. L B W C ' i n nadir görülen formunda mesane 
ekstrofısi ve dış genitalianm tam yokluğu görülebilir 
(1). Olgumuzda da ek olarak mesane ekstrofısi ve dış 
genitalia anomalisi mevcuttu. Mesane ekstrofısi bir­
likte görülen kloaka ekstrotisinden (OEIS); oın­
falosel, anus imperforatus ve spina bılidanın olma­
ması ile ayrılmaktadır. Dış genitaliada seks ayırımı 
tam olarak yapılamamakla birlikte penis görülmedi 
ve anus normaldi. Amniotik bandlarla sarılmış iç or­
ganlar ve alt ekstremitelerdeki mal formasyonlar 
gözönüne alınarak muhtemelen erken embriyonik 
dönemde damarsal bozukluk veya mekanik bası ne­
deniyle genitalia anomalisi olduğu ancak fetal otop­
side internal genital organların değerlendirilmesi ile 
doğru sonuç alınacağı düşünüldü. 

Doğru tanı hasta yönet iminde çok önemlidir. 
Amniotik bant sendromıında defektlerm durumuna 
göre prognoz belirlenirken, L B W C ' d e prognoz 
hemen daima kötüdür. L B W C olgularının genelde 
spontan düşük de veya ınlrauıcrin ölümle sonuç­
landığı bildirilmektedir (2). Erken tanı durumunda 
terminasyon ile anne ve ailenin en az psikolojik ve 
fiziksel zararı olmaktadır. 

Olgumuzda geç başvuru nedeniyle 31.gebelik 
haftasında tanı konulmuş olup, 32.haftada erken 
doğumla sonuçlanmışt ı r . L B W C ' n i n sporadik 
olarak yaklaşık 4000 doğumda bir görüldüğü, 
tekrarlama riskinin olmadığı ve karyotipın normal 
olduğu bilinmektedir (2.5). Kromozom incelenmesi 
bu nedenle yapılmamış ancak fctüsıin patolojik 
olarak değerlendirilmesi L B W C ' d e görülen diğer 
ek anomalilerm(diafragma yokluğu, barsak atrezisı, 
kalp, akciğer, böbrek anomalileri, internal geni­
talia...) araştırılması amacıyla önerilmiştir. 
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