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CAsSO cLINICO

Pseudosindactilia y amputacion como principales signos del sindrome
de bandas amniéticas
Pseudosyndactyly and amputation as the main features of the amniotic band syndrome

Ricardo Jorge Hernandez Herrera, Yadira Mayela Padilla Martinez, David Mijey Esquivel Izaguirre

RESUMEN

Introduccion. Las bandas amniéticas causan un espectro muy amplio de malformaciones fetales, desde labio-paladar hendido e hidrocefalia
hasta estrangulacién y amputacion de extremidades; presenta una prevalencia que va de 1:1,200 a 1:15,000 nacimientos. El siguiente
caso clinico se reporta con el objetivo de describir los principales signos del sindrome de bandas amniéticas.

Caso clinico. Madre de 21 afios, primigesta, con antecedente de vulvovaginitis en el primer trimestre, sin tratamiento; control prenatal
irregular sin ultrasonidos obstétricos. El embarazo culminé en cesarea a las 30 semanas por presentar oligohidramnios severo. Se obtuvo
producto femenino de 1,200 g y Apgar 7-8. A la exploracion fisica se encontré pseudosindactilia con zona de anillo uniendo a las falanges
por el vértice, pie equino varo izquierdo y pierna derecha amputada desde la region tibial media terminando en punta, con escara en
porcion distal. Ademas, en estudio radiolégico se observaron las falanges del segundo, tercer y cuarto dedos unidas al centro en vértice
y peroné hipoplasico.

Conclusiones. Los anillos de constriccion, la amputacion de una o mas extremidades y la pseudosindactilia son signos importantes y con-
sistentes que apoyan el diagnéstico del sindrome de bandas amniéticas, con un mal pronéstico para la funcion aunque bueno para la vida.
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ABSTRACT

Background. Amniotic band syndrome causes a wide spectrum of congenital defects such as cleft lip, hydrocephalus, and growth restriction
of limbs, with or without amputation. The condition occurs in every 1:1,200 to 1:15,000 deliveries. The objective of this report is to define
the most important features of amniotic band syndrome.

Case report. We report the case of a 21-year-old female with a first pregnancy. No prenatal care or ultrasound studies were carried out, but
the patient reported experiencing vaginal discharge during the first trimester. The pregnancy resulted in cesarean section at 30 gestational
weeks because of severe oligohydramnios. A 1200-g female was delivered with Apgar 7-8. The newborn presented congenital amputation
of the right leg and pseudosyndactyly of the left hand with a ring constriction of the third phalange of the second, third and fourth finger,
a left equinovarus foot and amputation of the right leg from the middle third of the tibial region. These findings were confirmed by x-ray.
Conclusions. Constriction rings, limb amputation and pseudosyndactyly are important and consistent features with the amniotic band
syndrome. Functional prognosis is nonfavorable, but prognosis for life productivity is good.

Key words. amniotic band syndrome, limb amputation, pseudosyndactyly.

INTRODUCCION

Las bandas amnioticas son hebras fibrosas que se ex-
tienden desde la superficie externa del corion hacia la
cavidad amniotica. La secuencia de bandas amnioticas es

Departamento de Genética

Unidad Médica de Alta Especialidad No. 23
Instituto Mexicano del Seguro Social
Monterrey, Nuevo Leodn

México

Fecha de recepcion: 26-06-09
Fecha de aceptacion: 19-10-09

un espectro de malformaciones fetales asociadas a bandas
fibrosas que atrapan las partes fetales. La frecuencia de
aparicion es de 1:1,200 a 1:15,000 nacimientos.' Fueron
descritas por Streeter, quien propuso la presencia de ban-
das amnioticas como consecuencia de la teoria del plasma
germinal; aunque existen otras teorias para explicar la
presencia de las bandas amnioticas, la mas aceptada es
la teoria extrinseca desarrollada por Torpin que postula
la ruptura o infeccion como evento inicial, con reaccion
decidual, formacion de cordones fibrosos con separacion
progresiva del corion y recogimiento del saco amnidtico
produciendo oligohidramnios transitorio.? Dichas bridas
mesodérmicas atrapan y estrangulan extremidades, dedos
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u otros 6rganos fetales. Los resultados de deformacion,
amputacion o disrupcion dependen de la edad gestacional
en la que ocurrid la ruptura.®* Se ha descrito que tienen
mayor riesgo las madres jovenes, con bajo nivel educa-
tivo, en embarazos no planeados y en razas no blanca y
no hispanica.*

Generalmente estan involucrados solo los 6rganos
externos® aunque en algunos casos se presentan mal-
formaciones mayores incompatibles con la vida.® El
pronoéstico depende de la gravedad de la afectacion y de
los 6rganos afectados. Se han descrito diferentes grados
segun el nivel de lesion: el grado 1 involucra el tejido
celular subcutaneo, el grado 2 se extiende hasta la fascia,
el grado 3 se extiende hasta la fascia y requiere libera-
cion y el grado 4 es cuando hay amputacion.” En este
reporte se describe un neonato con secuencia de bandas
amnidticas grado 4.

Caso clinico

Se trata de recién nacido femenino. Madre de 21 afios
sana, primera gesta, curs6 con vulvovaginitis en el pri-
mer trimestre sin recibir tratamiento. Asistid a atencion
prenatal en forma irregular y no se realizaron ultrasoni-
dos obstétricos. Present6 ruptura de membranas 5 dias
antes del nacimiento por lo que recibidé un esquema
de antibioticos. Parto por cesarea a las 30 semanas de
gestacion por presentar oligohidramnios severo; peso
al nacer de 1,200 g, talla de 37 cm, perimetro cefalico
de 27.5 cm y Apgar 7-8, en tiempos convencionales. A
la exploracion fisica se aprecio hipotréfica, con puente
nasal plano, cutis laxa generalizada, clinodactilia de
ambos meiiiques, pseudosindactilia con un anillo de
constriccion uniendo al vértice de las falanges, inclu-
yendo las falanges distales del segundo, tercer y cuarto
dedos en la mano derecha (Figura 1) e hipertelorismo
mamario. Se encontré con buena ventilacion pulmonar
y area cardiaca sin soplos ni arritmias, abdomen normal,
genitales externos femeninos, pie equino varo izquier-
do y la pierna derecha amputada desde la region tibial
media que termina en punta, con lesion tipo escara en la
porcion distal. Radiolégicamente, en la pierna derecha
se encontro la tibia con terminacion en cono distal en
el tercio medio y el peroné hipoplasico (Figura 2); no
se realiz6 estudio citogenético a la paciente, ni a los
padres y fue egresada en buenas condiciones.

Figura 1. Mano derecha y radiografia con pseudosindactilia de la
segunda, la tercera y la cuarta falanges unidas al centro en vértice
y clinodactilia del mefiique.

Figura 2. Amputacién del miembro inferior derecho (distal a rodilla)
y pie equino varo izquierdo.

DISCUSION

El sindrome de bandas amnidticas es poco comun y se
presenta con un amplio espectro clinico con deformidades,
algunas veces complejas y letales. La teoria mas aceptada
es la de ruptura prematura de membranas con formacion
de bandas amnioticas y afectacion de partes fetales,® lo
que se puede explicar mejor como una deformidad en el
crecimiento embriolégico debido a una banda amnidtica
que induce compresion o isquemia.’ Dichas bridas atrapan
y estrangulan cualquier parte u 6rgano fetal con una conse-
cuente alteracion de la estructura fetal, ya sea disrupcion,
deformacion o amputacion. Se produce una reaccion de-
cidual y se forman cordones fibrosos (bandas amnidticas)
que se extienden desde la superficie externa de la cavidad
amnidtica atrapando partes fetales; como consecuencia
se presenta una amplia gama de defectos congénitos con
anillos de constriccion que afectan desde una hasta las
4 extremidades, mas frecuentemente las inferiores. Las
constricciones son asimétricas, con atrofia distal o am-
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putaciones intrauterinas, con acrosindactilia, linfedema y
pie equino varo, ademas de deformidades craneofaciales,
viscerales y en el tronco.!!? En muchas ocasiones éstas se
describen en madres jovenes, sexoservidoras o en madres
que cursaron con infecciones urinarias o cervicovaginitis
y sindrome febril en el primer trimestre del embarazo.

En este caso la madre joven cursé con una infeccion
vaginal en el primer trimestre sin recibir tratamiento.
El diagnostico diferencial debe realizarse con las otras
causas de amputacion o agenesia de miembros. Existen
multiples sindromes genéticos con reduccion del tama-
flo de las extremidades. A continuacion se describen
algunos:

*  Sindrome de Holt-Oram en el que existe agenesia
o hipoplasia de radio y pulgar.

* Asociacion VATER/VACTERL (acronimo de
malformaciones Vertebrales, defectos Anales,
Cardiacos, fistula Traqueoesofagica, atresia
Esofagica, anomalias Renales, defectos de las
extremidades (Limbs) en la cual se presentan otras
alteraciones ausentes en nuestro paciente.

*  Sindrome de hipomelia unilateral o sindrome de
regresion caudal, que regularmente se presenta
en hijos de madres diabéticas, en el que existe
una disminucion de la longitud femoral pero no
amputacion distal.

Este caso incluye alteraciones de dos miembros: el
superior con lesion grado 1 que afecta al tejido subcuta-
neo ya que radiologicamente las estructuras dseas de las
falanges no estan fusionadas; y el miembro inferior, con
lesion grado 4 que incluye amputacion. Esta caracteristica
asimétrica o multietapica no sugiere etiologia genética o
cromosdmica. Por otro lado, el rasgo de las bridas am-
nidticas, ademas de asociarse con una amputacion distal
en el sitio de la zona de constriccion provocado por la
estrangulacion de la brida, es la marca que regularmente
deja el anillo caracteristico (anillo de constriccion) y se
relaciona con la pseudosindactilia o la amputacion distal
al sitio de constriccion, ambas presentes en el este caso.
En nuestro hospital se han observado casos similares al
descrito con afeccidon de miembros, anillos de constriccion
y pseudosindactilia como rasgos que apoyan el diagndstico
de bridas amnidticas.

La formacion de bandas amnidticas cominmente afecta
a las extremidades en los segmentos distales, incluyen-
do la mano. Dada la heterogeneidad en la expresion de
esta enfermedad se debe individualizar el tratamiento y
considerar la funcionalidad con base en la programacion
quirargica."® El pronostico final depende de la gravedad
de la malformacion y del 6rgano afectado.'* En este caso
el prondstico para la funcion de esta paciente es malo, con
secuelas para la deambulacion, pero consideramos que la
correccion plastica y el uso de una proétesis le ayudaran
a adaptarse a una vida productiva. Actualmente se ha
propuesto una técnica quirirgica endoscopica fetal con
liberacion de la bridas amnioticas,*!>!¢ aunque los resul-
tados han sido controversiales.'* En paises desarrollados y
donde la legislacion lo permite, la terminacion del emba-
razo esta usualmente recomendada en fetos con defectos
craneofaciales o viscerales importantes.'* A esta paciente
se le puede ofrecer un tratamiento con cirugia plastica y
protesis para que se adapte a una vida productiva.

Finalmente, concluimos que algunos signos importan-
tes, como los anillos de constriccion, la amputacion total
o parcial de un miembro y la pseudosindactilia, presen-
tes en este caso, apoyan el diagnostico del sindrome de
bandas amnidticas. Estos defectos mayores establecen un
mal pronostico para la funcion de la extremidad afectada,
aunque bueno para la vida.
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