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Limb body wall kompleks: olgu sunumu
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Ozet

Limb Body Wall Complex (LBWC) olduk¢a nadir
goriilen, ciddi karin 6n duvar1 defekti iceren bir
anomali grubudur. Ultrason ile gebeligin erken
doneminde tanis1 kolaylhikla konulabilmektedir. Bu
yazida karin 6n duvarinda genis torako-
abdominosizis, ektopia kordis, skolyoz, bilateral pes
equinovarus tespit edilen 17 haftalik erkek fetus
olgusu sunulmaktadir. Fetal barsaklar, karaciger
ve kalp amniyon sivis1 icinde izlenmis ve LBWC
tanisi konulmustur. Bu olgular yasamla
bagdasmadigindan, gebeligin erken doneminde tani
konulmasi ve gebeligin sonlandirilmasi, anne saghgi
acisindan onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Limb body wall complex

Limb body wall complex: a case report

Abstract

LBWC is a very rare anomalous associated with
severe abdominal wall defect. It’s diagnosis can be
made easily with ultrasonographic evaluation in
early pregnancy. In this article we presented a case
of male fetus at gestational age 17 week having
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large thoraco-abdominoshisis, ectopia cordis,
scoliosis and bilaterally pes equinovarus. Because of
fetal intestines, liver and heart was in the amniotic
fluid LBWC diagnosis was made. These cases has
no life expectancy, so early diagnosis and abortion
is important for maternal health.
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Limb-body wall complex (LBWC) oldukca
nadir goriilen ve yasamla bagdagmayan ciddi bir
malformasyondur.  Prevalansi  1/10.000 ile
1/40.000 arasinda degismektedir (1). Fasial
kleft’le beraber eksensefali/ensefalosel, torako
ve/veya abdominosizis ve ecktremite defekteleri
ile beraberdir. LBWC’nin etyopatogenezi hala
kesin olmayip ¢esitli teoriler 6ne siiriilmiistiir.
One siiriilen bu teoriler arasinda erken
embriyonal donemde vaskiiler akimda bozulma,

erken amnion riiptliri, anormal embriyonik
gelisim (embriyonik displazi) 6ne c¢ikmaktadir
(2,6,7). Olgumuzda saptanan genis

torakoabdominal duvar defekti, ektopia kordis,
ekstremite defektleri ile LBWC tanisi
konulmustur.

Olgu

23 yasinda (G4P1A2) gebe kadin, son adet
tarihine gore 17. gebelik haftasinda klinigimize
omfolosel ©On tanisiyla refere edildi. Hastanin
obstetrik anamnezinde; ilk gebeligi normal
spontan vaginal dogum ve saglikli kiz, 2. gebeligi
6 haftalik spontan abortus, 3. gebeligi 12 haftalik
missed abortus ve sonlandirilmisti. Esiyle yakin
akrabaligi mevcuttu ve her hangi bir teratojene
maruziyet Oykiisii yoktu. Hastanin rutin gebelik
tetkikleri normal saptandi. Fetal ultrason
incelemesinde; kranial anatomi normal, toraks
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hipoplazik, kalp sternum alt kisminda yerlesmis
ve kismen disar1 ¢ikmis (parsiyel ektopia kordis)
olan erkek fetus izlendi. Karin 6n duvarinda genis
defekt saptandi. Bu defekten disar1 g¢ikan kalp,
karaciger ve barsaklar amniyotik sivi icinde
serbest izlendi. Amniyotik sivi voliimi normaldi.
Umblikal kordun fetusa giris yeri net olarak
gozlenemedi. Fetusta bu anomalilerin yani sira
skolyoz ve bilateral pes equinovarus saptanmasi
iizerine LBWC 6n tanis1 konuldu (Resim 1).

Resim 1. Ultrasonografide fetal kalp ve barsaklar
amnion s1visi igerisinde izlenmekte

Mevcut durum aile ile tartisildi, amniyosentez
yapildi  ve ailenin onayr ile misoprostol
indiiksiyonuyla  medikal  abort  yaptirildi.
Amniyosentez sonucu normal karyotip olarak
rapor edildi. Post abortif fetal incelemede;
sternumun alt ucu ve karin iist-6n duvarinda
olduk¢a genis bir defekt vardi. Ektopia kordis
yaninda mide, dalak, karaciger ve barsaklar
disarida izlendi. Ayrica skolyoz ve pes
equinovarus mevcuttu (Resim 2). Plasentada
makroskopik bir anomali saptanmazken umbilikal
kord uzunlugu 17 cm olarak 6l¢iildii. Aile otopsi
ve patolojik incelemeyi kabul etmedi.

Resim 2. Fetal kalp,mide,
barsaklar karin boslugu disinda izlenmekte

dalak, karaciger ve

Tartisma

LBWC nadir rastlanan bir malformasyondur.
Genetik predispozan veya ailesel tekrarlama
olasiligi kesin olarak saptanmamistir. Cinsiyet
ayrimi gdzlenmemistir. Prognozu kot
seyretmektedir  (1,2).  Karyotip  sonuglart
literatiirdeki olgularin ¢ogunda normal bulunmus
olmasina ragmen kromozomal anomalilerin
oldugu olgular da bildirilmistir (8). Olgumuzda
ayrintilt ultrasografi incelemesi sonrast
kromozamal anomali olasiligi g6z Oniinde
tutularak amniosentez yapildi ancak amniosentez
sonucu karyotip normal bulundu.

LBWC’nin  etyopatogenezi  tam  olarak
bilinmemektedir. One siiriilen teoriler arasinda
erken embriyonal doénemde vaskiiler akimda
bozulma, erken amnion riiptlirii, anormal
embriyonik  gelisim  (embriyonik  displazi)
gelmektedir (2,6,7). LBWC’nin prenatal tanisi
prognozunun koti olmast agisindan oldukga
onemlidir. Van Allen ve ark (2) tarafindan tani
kriterleri tanimlanmigtir. 1-
Eksensefali/ensefalosel ve fasial kleft, 2- Torako
ve/veya abdominosizis, 3- Ekstremite defektleri.
Olgumuz bu kriterlerin ikisini tagidigi icin LBWC
tanis1 konuldu. Russo ve ark (3), LBWC i¢in iki
cesit fenotip belirlemislerdir: ilk fenotip plasento-
kranial adhezyon tipi olup kraniofasyal defektle
birlikte amniyotik bant ve/veya amniyotik
adhezyon gosterir. Ikinci fenotip ise plasento-

abdominal adhezyon tipi olup {rogenital
anomaliler, anal atrezi, abdominal duvar
defektiyle birlikte abdomino-plasental

yapigikliklart igeren anomali grubudur. Olgumuz
daha ¢ok plasento-abdominal adhezyon fenotipine
benziyordu. Martinez-Frias ve ark (4) 1997°de
karin duvar1 defekti olan bu tip vakalart iki
grupta klasifiye etti. Birincisi gastrosizisi olan,
kiigiik izole viicut duvari defekti iceren grup;
ikincisi diger anomalilerle birlikte olan viicut
duvari defekti iceren vakalarin bulundugu gruptu.
Sahinoglu ve ark (5) LBWC vakalarinda plasental
yerlesim ile sefalik, kaudal, lateral fold gelisim
defektlerini de géz oniinde bulundurarak yeni bir
fenotipik  klasifikasyon oOnermislerdir: Tip 1-
Kraniofasiyal defekti mevcut torakoabdominal
defekti olmayan fetuslar. Bu olgularda plasenta
ve umbilical kordon normal olup nadiren
malforme kranial yapilarla yakinlik gosterir. Tip
2-  Supraumblikal ve genellikle sol lateral
yerlesimli genis torokaabdominal defekti olan
olgular. Bu olgularda abdomianal kavite disina
¢itkmis olan organlar duvar defekti kenarindaki
cilt ile baglantilidir. Tip 3- Toraks intakt olup
infraumbilikal abdominal duvar defekti iceren
fetuslar. Plasenta bu olgularda defekt bolgesinde
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Soyding ve ark.

deri ile iliskilidir. =~ Abdominal organlar
ektraembiryonik s6lom bosluguna eviseredir.
Olgumuz mevcut bulgularla bu klasifikasyona
gore tip 2 LBWC olarak tanimlandi.

Viicut duvar1 defektini iceren bu anomalinin
diger karm 6n duvar1 defektlerinden ayirici tanisi
onemlidir. Karin duvart defektleri gastrosizis,
omfolosel, body stalk anomalisi grubundan
olusmaktadir. Ayrica cantrell pentolojisi ve
amniotik bant sendromunun da komponenti
olarak  goriilebilirler. LBWC’nin  &zellikle
omfolosel, gastrosizis, izole toraks duvari defekti,
izole ektopia kordis ve cantrell pentalojisinden
ayirict tanist Onemlidir. Viicut 6n duvarinin
cesitli cerrahi tekniklerle onarilabildigi omfolosel
ve gastrosizise ve son zamanlarda cerrahi
girisimle basarili sonuglarin yayinlandigi cantrell
pentalojisine karsin major karin duvari defekti
bulunan LBWC vakalarinda onarim
yapilamamakta ve prognoz kot seyretmektedir.
Olgumuzda ektopia kordisin bulunmasi, herniye
olan organlart ¢evreleyen zarin bulunmamasi
omfoloselden; karaciger, dalak ve barsaklarin
karin disina ¢ikmasiyla gastrosizisten uzaklagildi.
Cantrell pentalojisinde gastrosizisin  olmasi
nedeniyle bu deformitenin olmadigina karar
verildi. LBWC’ nin amniotik bant sendromundan
ayirici tanisinda oldukga zorlanilmaktadir. Hatta
LBWC’nin amniotik bant sendromunun agir bir
sekli oldugunu savunanlar da mevcuttur. Ancak
olgumuzda amniotik bant saptanilmadi. Viicut
duvar1 defektiyle birlikte ekstremite defekti ve

skolyozun bulunmasi LBWC tanisinin
konulmasina neden oldu.

LBWC nadir rastlanan, ciddi defektlerle
seyreden  bir malformasyondur. Prognozu
kotidiir, bu nedenle diger viicut duvari

defektlerinden ayrilmasi, prenatal danismanlik
verilmesi ve gebelik seyrinin belirlenmesi
acisindan 6nemlidir. Bu olguda oldugu gibi ciddi
defektler saptanan olgularda gebeligin erken
déneminde ayrintili ultrasonografik muayenenin

yapilmast ve gebeligin devami konusunda erken
karar verilmesinin anne saglifi agisindan yararli
olacagini diisiinmekteyiz.
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