I TMA CORREO CIENTIFICO MEDICO
DE HOLGUIN

Wiz o

7 ISSN 1560-4381
CADO CCM 2015; 19 (4)

PRESENTACION DE CASO

Presentacion de un recién nacido con bandas amniodticas

Presentation of a Newborn with Amniotic Bands

Augusto César Pérez Berbénl, Odette Warner Vigo?, Beatriz Maria Pérez Driggs®

1. Master en Urgencias Médicas en Atencion Primaria de Salud. Especialista de Primer Grado en
Neonatologia. Instructor. Hospital Pediatrico Provincial Octavio de la Concepcién y de la Pedraja.
Holguin. Cuba.

2. Especialista de Primer Grado en Genética Clinica. Especialista de Primer Grado en Medicina
General Integral. Instructor. Hospital Pediatrico Provincial Octavio de la Concepcion y de la
Pedraja. Holguin. Cuba.

3. Especialista de Primer Grado en Neonatologia. Asistente. Master en Atencién Integral al Nifio.

Hospital General Vladimir llich Lenin. Holguin. Cuba.

RESUMEN

La secuencia de bandas amnidticas es un raro desorden congénito que abarca un amplio espectro
de alteraciones caracterizadas por anillos de constriccién, pseudosindactilia, amputaciones y con
menor frecuencia, multiples defectos craneofaciales, viscerales y alteraciones en la pared toraco-
abdominal. Su incidencia se estima entre 1 x 1 200 a 1 x 15 000 nacidos vivos; es la causa
responsable del 1-2% de las malformaciones congénitas en la poblacién general. Su ocurrencia
tiene un caracter esporadico, aunque se han publicado algunos casos de recurrencia familiar, se
manifiesta en ambos sexos. El objetivo fue describir el caso de un bebé nacido con esta

enfermedad en la isla de Espiritu Santo, Republica de Vanuatu.

Palabras clave: bandas amnidticas, anillos de constriccibn, amputaciones, defectos

craneofaciales.
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ABSTRACT

Amniotic bands sequence is a strange congenital disorder that embraces a wide spectrum of
alterations that are characterized by constriction rings, pseudosyndactyly, amputations and less
frequently multiple craniofacial defects, visceral and alterations in the thoracoabdominal wall.
Incidence is considered in 1 x 1.200 to 1 x 15.000 born alive. It is the cause for 1-2 % of the
congenital malformations in the general population. Their occurrence has a sporadic character,
although some cases of family recurrence have been published. It is present in both sexes. The
objective of this work was to describe an infant with this disease in the island of Espiritu Santo,

Republic of Vanuatu

Keywords: amniotic bands, constriction rings, amputations, craniofacial defects.

INTRODUCCION

La secuencia de bandas amnioéticas (ABS por sus siglas en inglés) se describi6é por primera vez por
Montgomery en 1832. Es un raro desorden congénito que abarca un amplio espectro de
alteraciones que se caracterizan por anillos de constriccién, pseudosindactilia, amputaciones y con
menor frecuencia, con multiples defectos craneofaciales, viscerales y alteraciones en la pared
toracoabdominal?. Su incidencia se estima entre 1 x 1 200 y 1 x 15 000 nacidos vivos, en 1 de
cada 70 mortinatos y en 178 de cada 10 000 abortos®. Es responsable del 1-2% de las
malformaciones congénitas en la poblacién general y su ocurrencia tiene un caracter esporadico,
aunque existen informes de algunos casos de recurrencia familiar en asociaciéon con el sindrome

de Ehler-Danlos®. No tiene preferencia por el sexo.

Se conoce también como complejo ADAM (por sus siglas de: deformidades amniéticas, adhesiéon y
mutilacién), sindrome de bandas amniéticas, secuencia de disrupcién de bandas amniéticas,
amputacion congénita, bandas congénitas de constriccion, defectos transversales de extremidad,
bandas aberrantes, displasia de Streeter, entre otras*.A continuacion, se describe el caso de un

bebé nacido con esta afeccidn en la isla de Espiritu Santo, Republica de Vanuatu.
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PRESENTACION DE CASO

Neonato masculino, nacido por cesarea a las 41 semanas de gestacion, 4 150 g de peso, puntaje
de Apgar ocho al minuto de vida y nueve a los cinco minutos, hijo de madre de 37 afios de edad,
multipara, con tres controles prenatales durante el embarazo, sin habitos toxicos, enfermedades

crénicas, ni consanguinidad, maestra de primaria.

A la exploracién fisica se encontré6 un recién nacido a término, vigoroso, sin insuficiencia
respiratoria, cianosis, ni soplos, que mostré gran defecto de cierre del macizo facial producido por
una amplia hendidura que incluia labio leporino central con paladar hendido total, ausencia de
tabique nasal, gran encefalocele multilobulado frontoparietal con depresiéon central por brida,
ambas orejas de implantaciéon baja (fig. 1), amputacion parcial del segundo, tercer y cuarto dedos
de la mano derecha con anillos de constriccion y linfedema asociado (fig. 2), anillo de constriccién
supramaleolar de miembro inferior izquierdo con linfedema, anillos de constriccion en tercer,
cuarto y quinto dedos del pie izquierdo con amputacion parcial del primero y el segundo del

mismo pie (fig. 3).

R

Fig. 1. Defectos craneofaciales del recién nacido portador de secuencias por bridas

amnidticas congénitas
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Fig. 3. Anillo de constriccién supramaleolar izquierda
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DISCUSION

La fisiopatologia de ABS es controversial y estd en discusion, sin embargo, el estudio de los
periodos criticos de la embriogénesis y organogénesis proporcionan una explicacion para entender
los mecanismos que conducen a este sindrome. La teoria extrinseca, propuesta por Torpin®, en
1965, y en la actualidad la mas aceptada, plantea que la rotura de membranas en etapas
tempranas del embarazo, como evento inicial, con reaccidn decidual, formacién de cordones
fibrosos, separacion progresiva del corion y recogimiento del saco amniético son los que dan lugar

a la formaciéon de bandas amniéticas y oligoamnios.

Estas bandas fibréticas “flotarian” libremente en el liquido amnidtico hasta enredarse en los
segmentos mas prominentes como son las extremidades del feto. Estas bridas mesodérmicas
atrapan y estrangulan a las extremidades, dedos u otros o6rganos fetales. Los resultados de
deformacion, amputacion o disrupcion dependerian de la edad gestacional en la que ocurrié la
lesion de las membranas y la formaciéon de las bridas. Cuando la rotura del amnios sucede durante

los primeros 45 dias de la gestacion se producen alteraciones craneofaciales y viscerales severas®.

La alta incidencia de asociacidon a otras malformaciones y el compromiso visceral en estos recién
nacidos sugiere la presencia de un factor “intrinseco”, teoria preconizada por Streeter (1930),
quién postula un desarrollo anormal en la linea germinal responsable del desarrollo de las bandas
constrictivas. A menudo se recurre a esta teoria para explicar las principales anormalidades

craneofaciales, defectos de la pared del cuerpo y de érganos internos®:”.

Existe una tercera teoria, vascular, de Van Allen (1981), capaz de explicar las anormalidades
fetales tanto externas como internas. Su teoria describe la presencia de un evento traumatico
(amniocentesis, rotura amniética) o teratdégeno que interrumpe el aporte vascular fetal y conlleva

a necrosis y hemorragia. EIl momento de la lesidn determina finalmente la manifestacién clinica®.
Sin embargo, la etiologia exacta de la ABS es incierta y su curso natural es impredecible®. Esta
enfermedad se caracteriza por la presencia de una compleja coleccién de anomalias congénitas y
porque no hay dos casos iguales. Sin embargo, existen ciertas caracteristicas que son
relativamente consistentes y permiten hacer el diagndstico correcto son?:

¢ Anillos de constriccion distales

e Deformidades de los miembros
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¢ Amputaciones intrauterinas, generalmente estan involucrados dos o mas miembros.

¢ Linfedema en las extremidades y en los dedos de pies y manos, en la parte distal al sitio de

constriccion.

En este caso, las severas anomalias se detectaron al nacer y no en el diagnéstico prenatal, debido
a un inadecuado control del embarazo con solo tres consultas y ningun ultrasonido obstétrico a
pesar de disponer ese pais de este medio y estar bien descritas las manifestaciones
ultrasonograficas de ABS como son: reduccion de movimientos fetales, oligoamnios y la

observaciéon de bandas amniéticas y adherencias a nivel placentario®®.

Una anomalia congénita en general puede deberse a malformacién, deformacion y disrupcion. El
ABS se considera un error en la morfogénesis del tipo disrupcidon, que resulta de la destruccion
secundaria o interferencia de un o6rgano o regién corporal fetal que previamente tenia un
desarrollo normal; pero se produce por algun factor extrinseco o por interferencias internas no
heredables. La causa mas comudn de anomalias por disrupcién es la ruptura prematura del amnios.
La naturaleza y severidad de las consecuencias de esta ruptura se encuentra en relacién con el
tiempo de gestacion. Algunas teorias sugieren posibles causas de la ruptura del amnios como

son# 9.10:

e Un trauma fuerte directo en el abdomen, sea interno o externo. Se asocia igualmente con este

sindrome el intento de aborto provocado.

¢ Amniocentesis, especialmente las biopsias de las vellosidades coridnicas.

e Anticoncepcion intrauterina. Cerclaje.

e Malformaciones uterinas.

e Exposicion materna a drogas: Los efectos teratogénicos de ciertas sustancias y compuestos

como metadona, &cido lisérgico, acetaminofén, ergotamina, misoprostol, clomifeno y los

anticonceptivos.

¢ Infecciones.

e Oligohidramnios: La disminucidon excesiva del liquido amnidtico, durante las primeras semanas

de gestacion, que favorece la presencia de las bandas.
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e Intervenciones quirdrgicas antes o durante la gestacion.

e Enfermedades del colageno: osteogénesis imperfecta y sindrome de Ehlers-Danlos.

El bebé fue egresado luego de siete 7 dias hospitalizado, durante los cuales no necesitdé ninguna
medicacion y varios meses después, aun sobrevivia junto a su familia en la isla Malékula de la
Republica de Vanuatu. Se desconoce si continda con vida o si se le realizé alguna operacién

cosmeética.
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