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RESUMEN

El sindrome de bridas amnidticas es una enfermedad infrecuente que intriga desde
hace décadas a los médicos que atienden a los pacientes que la padecen, tanto
obstetras, genetistas, pediatras, cirujanos infantiles o patdlogos fetales. Desde el
punto de vista clinico, se caracteriza por la asociacion de signos patognomanicos:
presencia de bridas, surcos de constriccidon cutdnea, amputaciones de extremidades
y seudosindactilias. También se encuentran hendiduras faciales atipicas, pies
zambos, exencefalias y lesiones de los anexos. La afectacidon de las extremidades
es la mas frecuente. Su incidencia se estima en alrededor de 1/10.000 nacidos
vivos pero, en realidad, probablemente sea mas elevada debido a formas precoces
letales. En la actualidad, por lo general se acepta que se trata de una enfermedad
esporadica, de origen disruptivo y no malformativo. Sin embargo, aun se conoce

poco su mecanismo etiopatogénico. Muchos autores, basandose en constataciones
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clinicas y en los resultados de la experimentacion animal, han desarrollado
diferentes teorias: enddgena, exdgena, vascular o genética. Ninguna de ellas ha
podido probarse formalmente en el ser humano. La intervencion terapéutica es
principalmente posnatal. Se ha intentado la cirugia in GUtero mediante fetoscopia,
pero se plantea el problema de la indicacidn de una técnica todavia reciente y no
exenta de riesgo para el tratamiento de una enfermedad cuyo prondstico funcional
es generalmente bueno.

Descriptores DeCS: SINDROME DE BANDAS AMNIOTICAS/cirugia, AMPUTACION.

ABSTRACT

Amniotic band syndrome is an infrequent disease that intrigues for many decades
to doctors assisting to patients that suffered from this, also to obstetricians,
geneticists, pediatricians, infant surgeons or fetal pathologists. From the clinical
point of view, it is characterized by the association of pathognomonic signs:
presence of bands, skin grooves constriction, limb amputation and
seudosindactilias. Also there are atypical face indents, clubfoots, and exencephalias
and adnexa injuries. Limb injuries are the most frequent. Its incidence is estimated
in about 1/10.000 live births, but it may be really more elevated due to lethal
precocious forms. It is accepted widely that it is a sporadic disease, disruptive in
origin and no malformative. However, its etiopathogenic mechanism is not known.
Many authors based in clinical findings and results from animal experimentation
have developed many theories: endogenic, exogenic, vascular or genetics. None of
them could be proved yet in humans. Therapeutic intervention is mainly postnatal
intervention. There has been attempts of surgery in uterus by means of fetoscopy,
but it is established the problem of the indication of a new technique, with risk for
the treatment of a disease which functional prognosis is generally good.

Subject headings: AMNIOTIC BAND SYNDROME /surgery, AMPUTATION.

INTRODUCCION

El sindrome de bandas amnidticas (SBA) comprende un grupo de anomalias
congénitas, que aparecen de forma esporadica, y se caracterizan por la aparicion de
anillos fibrosos producidos por la ruptura temprana del amnios que puede provocar,
por isquemia, desde constricciones menores y linfedema de los dedos, hasta

anomalias congénitas complejas, como amputaciones de miembros (por
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disminucion del flujo sanguineo).! La prevalencia estimada es variable, encontrando
en las distintas publicaciones una frecuencia de 1:1 200 a 1:15 000 nacidos vivos.?
De etiologia desconocida, en ocasiones se ha asociado a exposiciones
teratogénicas, como el acido lisérgico® y la metadona.* Al ser un trastorno
esporadico, "no existe riesgo de recurrencia"; sin embargo, hay algunos casos
relacionados con enfermedades del tejido colageno y casos familiares de

epidermdlisis bullosa.® Se han propuesto 2 hipotesis sobre su patogenia: % 7

- Teoria enddgena: por un defecto evolutivo en la formacion de tejido conectivo de
las extremidades.

- Teoria exégena (propuesta por Torpin): por ruptura del amnios con un corion sin
alteraciones, de esta forma se perderia liquido a través del corion permeable y
conduciria a oligoamnios. El feto quedaria atrapado con el corion adherente a

través de un amnios permeable y se producirian anillos constrictivos.

Esto produciria una expresién clinica muy heterogénea segun las partes afectadas,
de modo que es posible encontrar hendiduras craneo-faciales, alteraciones
craneales que van desde el encefalocele a la acranea, disrupcion de la pared

abdominal, afectaciones variables de los miembros, entre otras alteraciones.> ©

Las bridas amnidticas estan causadas por un dano a una parte de la placenta
Ilamada amnios. La placenta transporta la sangre hasta el cachorro que aln esta
creciendo en el Utero y el dafo a la primera puede impedir su crecimiento y

desarrollo normal.

El dafio al amnios puede producir bandas seudofibrosas que pueden comprimir
partes del feto. Estas bandas reducen el riego sanguineo a estas areas y hacen que
se desarrollen de manera anémalas; las bridas amnioticas son poco comunes

Las complicaciones pueden abarcar la pérdida parcial o completa de la funcién de la
extremidad afectada. Las bandas congénitas que afectan el miembro anterior

con frecuencia causan la mayoria de los problemas.

El objetivo de ésta investigacion es resaltar la importancia del diagndstico precoz de
malformaciones congénitas y defectos estructurales del feto, por ultrasonografia, en

la atencidn primaria de salud.
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METODO

Se realizé en una breve revisidon bibliografica basada en la recopilacién de multiples
fuentes ya revisadas anteriormente.

Para la localizacion de los documentos bibliograficos se utilizaron varias fuentes; se
realizaron busquedas en internet utilizando los descriptores: sindrome de bridas
amnioticas, adherencias amnioticas deformidad mutilaciones (ADAM); la displasia

de Streeter, las bandas de constriccién congénitas o anillos.

DESARROLLO

El sindrome de banda amnidtica o ABS se caracteriza por dos deformidades leves y
graves. En algunos casos, las bandas se enredan con los dedos de las manos y de
los pies del feto y los resultados son las correas parciales o totales (fusién de los
dedos de las manos o pies). Esta condicidn se llama sindactilia de los dedos de los
pies y puede ser rectificado a través de la cirugia. La forma grave es la amputacién
de los dedos de las manos o pies debido al entrelazamiento de las bandas. Esto
puede ocurrir en la etapa fetal en si, pero en algunos casos, por la restriccion de los
resultados de suministro de sangre en miembros muertos (necréticos), se amputan

después del nacimiento del recién nacido. &1°

Las malformaciones dependen del momento en que se produce la lesidn, entre las 6
y las 18 semanas. En ocasiones, se han descrito también asociados a
malformaciones internas, como anomalias cardiacas y del sistema nervioso

central.”: 8 11-16

Hay autores 12 68 que lo incluyen dentro del espectro del complejo de
extremidades-pared corporal, BWC (body wall complex) o "sindrome del cordén
corto", con el que se debe realizar el diagndstico diferencial. La diferencia radica en
gue este ultimo presenta un conjunto de malformaciones, entre las que se incluye
el defecto de cierre de la pared abdominal anterior fetal por bridas amniéticas, lo
que implicaria un cordén umbilical corto, gastrosquisis, anomalias vertebrales
(escoliosis), defectos de las extremidades y malformaciones craneo faciales. Las
amputaciones de los miembros no se encuentran tipicamente en este sindrome. Su
causa seria la falta de fusion del corion y el amnios. En el caso de un feto acraneo,
es importante la blsqueda de bandas amnidticas y de una detallada ecografia

morfoldgica para descartar este sindrome.? 17-20
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El saco amnidtico es la bolsa intrauterina, como la estructura en la que se
desarrolla el feto. Este saco tiene una cubierta externa que se llama corion y una
membrana interna [lamada amnios. En algunos casos, se rompe el amnios y el
corion permanece intacto. Cuando se rompe el amnios, muchas hebras o bandas de
tejidos de la ruptura de amnios, flotan en el liquido amnidtico, junto con el feto.
Estas bandas pueden enredarse en las extremidades u otras partes del feto. Estas
bandas no crecen con el feto, lo que resulta en el endurecimiento de su control, que
constrifie el flujo sanguineo a esa parte del cuerpo y provoca deformidades. El tipo
y la severidad de la deformidad dependen de la localizacion de las bandas y la
forma de atrapamiento. Este tipo de trastorno congénito tiene diferentes nombres,
tales como el sindrome de banda amnidtica, la constriccion de la banda amniotica,
la secuencia de las bandas amnidticas, la displasia de Streeter, las bandas de
constriccion congénitas o anillos, y adherencias amniéticas deformidad mutilaciones
(ADAM), 1/ 4 7,10

Las bandas amnidticas pueden atrapar los brazos, piernas o dedos (dedo de la
mano y pie) y los patrones de forma de anillo llamados anillos de constriccién
alrededor de estas piezas. También puede causar hinchazoén de las extremidades. Si
la banda se une a la cara o el cuello, puede causar deformidades, como el labio
leporino y paladar hendido. La banda amnidtica atrapa la cabeza, el cordén
umbilical u otras partes vitales que pueden causar complicaciones graves e incluso
pueden llevar a la muerte del feto. Las deformidades causadas por el sindrome de
banda amnidtica dependen de la localizacion y la extensién de la constriccion.
Afortunadamente la mayoria de las complicaciones del ABS se rectifican a través de

la cirugia reconstructiva, después de su nacimiento.

Los estudios demuestran que el sindrome de banda amnidtica puede causar abortos
involuntarios y afectar a uno de cada 1200 nacidos vivos. Casi el 50 % de las
malformaciones congénitas son el labio leporino, paladar hendido y pie zambo y el
80 % de las anormalidades involucran manos y dedos. Esta condicion no es
hereditaria y no hay causa conocida para su ocurrencia. Es sdlo accidental y si
todos los signos del sindrome de banda amniética (como hinchazén en las
extremidades, digitos, etc.) se observan en la prueba de ultrasonido, a
continuacion, las pruebas se deben hacer para establecer el amnios de desgarro

como la causa. Aparte de esto, no existen medidas preventivas como tal.

Se han sugerido algunas teorias de factores multifactoriales y genéticos que causan

la ruptura del amnios:
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> Un trauma fuerte directo al abdomen, ya sea interno o externo. Se asocia
igualmente a este sindrome el intento de aborto provocado

> Amniocentesis (existen estudios que describen la relacion entre la puncién
de las membranas amnidticas y la formacion de las bandas)

> Exposicién materna a drogas: Los efectos teratogénicos de algunas drogas
como la metadona o el acido lisérgico, juegan un papel muy importante.

> Infecciones bacterianas en las membranas amnidticas. Este concepto es
dudoso.

> Oligohidramnio.
La disminucion excesiva del liquido amnidtico, durante las primeras semanas

de gestacion, favorecen la presencia de las bandas.

El diagndstico de esta condicion es dificil antes del nacimiento, ya que estas lineas
son demasiado pequefias para ser visibles en la ecografia. En muchos casos, el
sindrome de banda amnidtica se detecta a través de sus efectos sobre el cuerpo del
feto, como la hinchazon, la amputacion, entre otros. Normalmente, la ruptura del
amnios se produce entre los 28 dias a 18 semanas de la concepcion, pero en

algunos casos, puede también ocurrir a una etapa posterior.

Estudios epidemioldgicos han pretendido demostrar que el SBA y el BWC son dos
entidades con mecanismos etiopatogénicos distintos. Actualmente, la ecografia 3D
mejora la visualizacion de los defectos producidos, sobre todo a nivel de los
miembros y del macizo craneo facial, y en opinion de los autores un valor afiadido
de este tipo de ecografias es la ayuda que supone para explicar a los padres el

alcance de las alteraciones que se han producido en los miembros del feto.810

El tratamiento mas comun del sindrome de banda amnidtica es una cirugia
reconstructiva o de plastico. A largo plazo la terapia fisica u ocupacional también es
recomendable. Si la condicion se detecta durante la etapa fetal en si, la cirugia fetal
se lleva a cabo en casos excepcionales, para salvar al bebé de deformidades. Esta
cirugia no se realiza si el cordén umbilical o cualquiera de los 6rganos vitales estan
involucrados. Por lo general, la cirugia fetal se realiza sélo después de completar el

séptimo mes de embarazo.

Otros autores, 2°-22 han propuesto como tratamiento, con el fin de evitar

amputaciones, la seccidn de la banda que envuelve la extremidad en periodos
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precoces, tanto guiada por ecografia como por fetoscopia, *'° dando un enorme

potencial de tratamiento a este tipo de terapia.

CONCLUSIONES

Es importante conocer y modificar los factores de riesgo maternos que puedan
llevar a la presencia de bridas amnidticas durante la gravidez. Determinar a través
de la ultrasonografia lo mas precoz posible la presencia de la brida amnidtica y su
valoracién con el genetista y ofrecer consejo genético a la pareja después de un
parto cuyo producto de la concepcién haya nacido con un Sindrome de bridas

amniodticas.
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