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Summary

intag:  l'kstn nite-viiem  duyan  kompleksi  tl.imib-hody — \\ull
enmpiess  IdIIYCuin  prcualal — himist  ve  prognozui  ince-
lenmigin:

Yapildi"!  Yer:  Kocaeli ~ Universitesi

Catismanin Tip  Fakiiltesi

Kadin  Hastaliklart  ve Dogum  Auabi/ini  Dali

Olgu  Sumtinu: i 'lrusouograli ile tamist  komilim  bir  ekstiv-

miie-viienl duvari kompleksi olgusu sunulmustur.
I jusisouografidc: genis karin  duvari  defekti ile birlikle
karmn  olgunlarimn  disarida  oldugu, veriahrada  skolyoz,
ali  clnlernuielcrile  dc/oruuic/er ve avriea awniotik  hamt-
lar gozlendi. Dogam  sonrasi yapilan incelemede cinsiyet
ayirimi - lam  olarak  vapithimad:.  Sporadik  olarak — goriilen
kromozom

kompleksunlekirirlaina  riskinin  olmadig l-e

incelenmesinin ~ normal oldugu  bilinmektedir.

Sonug: i 'brosonograp ile  ekslremile-viicui duvari kom-

pleksinin  prenaiol tamisi;  viicut duvari delekii,  ekstremde
anomalileri  ve siklikla uéral tip de/cklleri ve veriahrada
skolvoz goriilmesi ile konulur, h'elal uroguozun koti ol-

mast  nedeniyle gebelik  tcrintisvoiin  dnerilmekledir.

Anahtar Kelimeler: Lkstreiuile-viicut dinar1 kompleksi

T Kim Jinekol Obst [«)9S. N:233-235

Ekstremite-\ iictit duvar1 kompleksi (Limb-
body wall complex; LBW'C) viicut duvari defekti,
ekstremde anomalileri ve noral tiip defekti ile
karakterizedir. Bu ii¢liiden ikisinin bulunmasi ile
tan1 konulur. Fetusta organ cvisscrasyonlara neden
olan genis karin duvari1 defektleri, omfalosel, gast-
rosizis. mesane ekslrofisi. ensefalosel, eksensefali
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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/uentlyv encountered scoliosis and neural
lube defects: is possible by ii/lrasonogra/ie examination.
Because ofpoor jetai prognosis, termination of pregnan-

cy is recommended.
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gibi kraniofasiyel anomaliler, vertabrada skolyoz
ve disrafik bozukluklar, ekstremilcleide elub loot.
polidaktili gibi anomaliler goriilebilir. Tam ekster-
nal genitalia yoklugu ile olan formu ise en nadir
olanidir (I).

Prcnatal tani ultra.sonografi ile kolayca konu-
lur. Decfcktlerin agirligi nedeniyle ekslrauterin
yasamla bagdasmaz, gebelik terminasyonu Oneril-
mektedir (2).

Nadir goriilen bir durum olmas: 'nedeniyle
klinigimizde tanist konulan LBYV'C olgusu sunul-

mustur.
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Sekil i, Bebek ve plasenta birlikle goriilmekledir. Yiiz ve iist
ekstrenntelerin normal oldugu, plasentada ise membraularin

biitiinligiiniin kaybolmus oklugu gdriilmektedir.

Olgu
29 yasinda ikinci gebeligi olan hasta antenatal po-
liklinigimize rutin gebelik muayenesi i¢in basvurdu.

Sikliislan diizenli olan gebenin son adet tarihine
gore 31 haftalik gebeligi saptandi. Dalia 6nce saglikli
bir erkek ¢ocugu oklugu, ailesinde anomalili bebek
Oykiisti ve esi ile akrabalik bulunmadig: 6grenildi.

(icbenin fundus-pubis dl¢limi 27 cm idi, tan-
siyon artcryal 100/6iimm Hg 6l¢iildii, 6dem saptan-
madi. Rutin kan ve idrar tetkikleri normal bulundu.
Antenatal takiplerine diizenli gitmeyen gebeye da-
ha 0nce ultrasonografi yapilmadig: &grenildi.

Klinigimizde yapilan ilk ultrasonognitisinde
multiple anomalileri mevcut olan canli tek fetiis
saplandi. Fetal biyometride; BPD ve HC 30 hf ile
uyumlu bulundu, FL 6l¢iimii zor olarak alindi, 27
hfile uyumlu idi. Plasenta anterior lokalizasyonda.
amniotik sivi normaldi (amniotik sivi indeksi 89
mm). Genis karin duvarr defekti mevcuttu, karin
organlar1 ve mesane disaridaydi. Vertebrada belir-
gin skolyoz vardi. Ayrica alt ekstrcmileler ve karin
duvart ¢evresinde amniotik bantlar gézlenmektey-
di. Alt eckstremiteler tani olarak goriintiilenemedi.
Gebeye feiiisiin prognozunun kot oldugu anlatildi
ve terminasyon O6nerildi. Bunu kabul etmeyen gebe
lam konulduktan bir hafta sonra aninion mayisinin
gelmesi ve agrilarinin baslamasi i{izerine klini-
gimize tekrar bagsvurdu. Muayenesinde collum tam
agik ve vaginada fetal kisimlar ile birlikte karin or-
ganlart palpe edilmekleydi, kalp atimi bradikardik
olmakla birlikte mevcutlu. 1250 gr agirliginda o6li
bebek dogurtuldu. Cinsiyet ayirimi: net olarak
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Sekil 2. Karni duvari defekti nedeniyle karin organlari disarda
izlenmekte, vertabrada skolyoz. alt ekstremitelerde defektler

ve amniotik bantlar goriilmektedir.

yapilamadi. Plasenta ve eklerinin pargalanmis
olarak ayrilmasini takiben uterin kavile bunun

kiiretle kiurete edildi.

Bebegin makroskopik incelemesinde kala ve
yiiz yapist normal goriiniimde, go6giis kafesinde
pektus kavatiis hali, vertabrada skolyoz mevcuttu
(Sekil 1.
karaciger, barsaklar ve mesane karin duvari disinda

Karin kaslarinda genis defekt vardr:

idi. Ust ekstremiteler normaldi. Alt ekstremiteler
fibroz bantlarla sarilmis ve karin organlar: ile kong-
lemarat kitle olusturmus goriiniimdeydi. Bacaklar
uyluk ile yapisik.arkaya doniik dizlerde solda daha
fazla olmak iizere ankiloz hali mevcuttu. Ayaklarda
club foot deformitesi mevcuttu. Sag ayak parmak-
lan ampule goriiniimdeydi, sol ayakla ise 5 parmak
bulunmakta idi (Sekil 2). Genital bdlgede genital
tiberkiil ve labioskrotal katiant1 ile uyumlu olabile-
cek 2x3x5 mnYlik yiizeyden kabarik yapilar mev-
cuttu. Anus normaldi.

Plasenta ve eklerinde yogun {fibréz bantlar
vardi, gobek kordonunda 2 arter bir ven mevcuttu
ve normalden kisaydi. Fetiisiin patolojik incelen-
mesi aile tarafindan kabul edilmedi. Kromozom

analizi ise Onerilmedi.

Tartisma

Limb-body wall
genezi olmakla birlikte,
erken gebelikte kan desteginin bozulmasi veya am-
nionun 3.ile 5.gebelik haftalar1 arasinda riiptiiriinii

complex'in olusum pato-

tartigmall embriyonun

takiben amnion sivisinin kaybi sonucu meydana
geldigi disiiniilmektedir (1-3). Hayvan deney-
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lorindc dc erken gebelikle amnionun ¢ikarilmasi

sonucu ayni anomaliler bildirilmistir. Damarsal
bozukluk veya mekanik basinin iki genital tomur-
cugun orta genital tiiberkiilini olusturmak igin bir-
lesmesinden once olursa genitalia anomalilerine

neden oldugu bildirilmektedir (4).

LBWC'i amniotik band sendromuniin agir bir
formu olarak degerlendirenler dc vardir .Ancak ol-
gularin  %40'mda amniotik bantlar bulunmaktadir.
Lirken gebelik doneminde amniotik membranin rup-
ture olmasi sonucunda fetiiste adeziv yada konstrik-
tif bantlar olusur. Amniotik membranla deforme ol-
mus fetal kisimlar arasinda olusan adezif bantlar,
fetiiste ¢esitli deformitelere sebep olurlar. Konstriktif
bantlar ise daha ¢ok ekstremileleri etkileyerek eks-
tremite amputasyonlarma yada anomalilerine yol
acarlar (4). Olgumuzda da konstriktifamniotik bant-
lar mevcutlu, alt ekstremitelerde yapisiklik ve sag
ayakta parmak amputasyonlart olusturmustu.

Lamb bodv wall complex klinik olarak ¢ok genis
ve farkli spektriimlarda karsimiza g¢iksa da tablonun
en cok karsilasilan iki ayrilabilir fenolipi oldugu, bi-
rincisinin kraniofasiyel defekt ve amniotik bantlar
ve/veya yapisikliklarla giden, digerinin ise kranio-
fasiyel defekt olmaksizin urogenital anomaliler, anal
atrezi ve abdominoplasental tutulumun oldugu ve
ekstra embriyonik eoelumun kaybolmadig: tablo
oldugu bildirilmektedir. ilk fenotipin erken damarsal
bozukluga ikincisinin ise embriyonun gelisim ano-
malisine bagli oldugu disiniilmekledir (4).

Karin 6n duvar: defektinin biyikligi ve yeri
6nemlidir. Karin duvar1 defektleriyle giden diger
olgulardan ayirdedilmcsi, doélektin umbilikal kord
insersiyonuyla olan iliskisine gore yapilir.
Omfalosel ve ("antreli pentolojisi genelde orta hat
defekti. gastrosizis daha ¢ok kiiciik ve sag yanda
paraumbilikal defektle karakterdedir. Limb body
wall complex veya amniotik band sendromiinda ise
nltrasonografik olarak ekzantrik genis lateral ab-
dominal duvar defektler1 goriiliir. Ayrica umbilikus
altinda mesane ve kloaka ekstrofisi de olabilir.
LBWC'de duvar defektinin genisligi fazladir. Or-
gan evisserasyonlarinin varligi, ekstremde anormal-
likleri, noral tiip delektleri bazi olgularda 1uemb-
ranlarin, bantlarin bulunmasi1 dogru tanit konulmasi-
na yardimci olur. Oligohidramnios varliginda veya
lierniye olmus organ ve deformitcleiin ¢ok kar-
masik oldugu durumlarda tanida zorluk olabilir. Bu
gibi durumlarda bazi yazarlar fotografi ¢ekilmesini
onermektedir. Olgumuzda LBWC'nin amniotik band
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sendromundan ayirict tanist karin duvari defektinin
genigligi ile birlikte organ evisscrasyonlari, belirgin
skolyoz olmasi ve kisa kordunun bulunmasi ile
yapildi. LBWC'in nadir goériillen formunda mesane
ekstrofisi ve dig genitalianm tam yoklugu goriilebilir
(1). Olgumuzda da ek olarak mesane ekstrofisi ve dig
genitalia anomalisi mevcuttu. Mesane ekstrofisi bir-
likte goriilen kloaka ekstrotisinden (OEIS); oin-
falosel, anus imperforatus ve spina bilidanin olma-
mast ile ayrilmaktadir. Dis genitaliada seks ayirimi
tam olarak yapilamamakla birlikte penis gorilmedi
ve anus normaldi. Amniotik bandlarla sarilmis i¢ or-
ganlar ve alt ekstremitelerdeki mal formasyonlar
g6zonline alinarak muhtemelen erken embriyonik
donemde damarsal bozukluk veya mekanik basi ne-
deniyle genitalia anomalisi oldugu ancak fetal otop-
side internal genital organlarin degerlendirilmesi ile
dogru sonug alinacagi distiniildi.

Dogru tani hasta ydnetiminde g¢ok Onemlidir.
Amniotik bant sendromiinda defektlerm durumuna
LBWC'de prognoz
hemen daima kotidiir. LBWC olgularinin genelde

gbére prognoz Dbelirlenirken,

spontan diisiik de veya inlrauicrin &liimle sonug-
land1g1 bildirilmektedir (2). Erken tani durumunda
terminasyon ile anne ve ailenin en az psikolojik ve
fiziksel zarar1 olmaktadir.

Olgumuzda ge¢ basvuru nedeniyle 31.gebelik
haftasinda tant konulmus olup, 32.haftada erken
dogumla LBWC'nin
olarak yaklagsik 4000 dogumda bir gorildiga,
tekrarlama riskinin olmadig1 ve karyotipin normal

sonug¢lanmistir. sporadik

oldugu bilinmektedir (2.5). Kromozom incelenmesi
bu nedenle yapilmamis ancak fctiisiin patolojik
olarak degerlendirilmesi LBWC'de goriilen diger
ek anomalilerm(diafragma yoklugu, barsak atrezisi,
kalp, akciger, bobrek anomalileri, internal geni-
talia...) arastirilmasi amaciyla Onerilmistir.
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