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Sindrome de bandas amnidticas asociado
a secuencia Potter. Un caso de autopsia

(Amniotic bands syndrome associated with a Potter sequence. A case of autopsy)

Radamés Rivas-Lopez,* Arturo Juarez-Azpilcueta,* Luis Islas Dominguez,** Marco Antonio Duran

Padilla,*** Isabel Oviedo Ramirez***

RESUMEN

El sindrome de bandas amniéticas es un conjunto de malformaciones congénitas que van desde anillos de constriccion menores
y linfedema de los dedos hasta multiples anomalias congénitas complejas, su asociacion con una secuencia Potter no ha sido re-
portada en la literatura. Se presenta el caso de un 6bito con esta asociacion.
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SUMMARY

The syndrome of amniotic bands is a set of congenital malformations that go from smaller ring of constriction and lymphedema of the
fingers until multiple complex congenital anomalies, its association with a Potter sequence has not been reported.

Key words: Amniotic bands, Potter sequence.

El sindrome de bandas o bridas amnioticas es un conjun-
to de malformaciones congénitas que van desde anillos
de constriccion menores, hasta multiples anomalias con-
génitas complejas que se adhieren, enredan y rompen
segmentos del feto.

Este sindrome se considera un error en la morfogénesis
de tipo disrupcién: entendiendo como disrupcion el resul-
tado de la destruccion secundaria o interferencia de un or-
gano o region corporal fetal, que previamente tenia un
desarrollo normal puede ser causada por algin factor ex-
trinseco o por interferencias internas no heredables.! Una
secuencia es una cascada de alteraciones debidas a una abe-
rracion en la organogénesis, que da lugar a efectos secun-
darios en otros 6rganos; un ejemplo es la secuencia Potter,
que es incompatible con la vida. La displasia renal bilateral
provoca oligohidramnios, que a su vez origina hipoplasia
pulmonar, fascies alterada, presentacion pélvica y defectos
en manos y pies. Aqui se reporta un caso de autopsia.

* Servicio de Ginecologia y Obstetricia.
** Servicio de Neonatologia.
***Servcio de Anatomia Patoldgica.
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CASO CLINICO

Se trata de producto 6bito de madre de 22 afios de edad,
gesta I, sin control prenatal, niega antecedentes familiares
de alteraciones genéticas. Cursa con embarazo de 36 se-
manas de gestacion. Se interrumpe el embarazo via vagi-
nal obteniendo producto dbito, del sexo masculino, peso
3,200 g, talla 38 cm, perimetro cefalico 30 cm, perimetro
toracico 28 cm, perimetro abdominal 28 cm (Figura 1).
En el estudio de anatomopatolégico se encontraron
los siguientes hallazgos: displasia renal bilateral, rifién iz-
quierdo hipoplasico, microquistico, rifion derecho multi-
quistico (Figura 2) hidrouréter izquierdo con valvas y
uréter derecho sin valvas, hidro-vejiga, diverticulo en
pared posterior de vejiga, hipoplasia de prostata, crip-
torquidia bilateral, malformacion anorrectal alta con ex-
tremo ciego del recto con terminacién en porcion
posterior de vejiga sin fistula, pie talo varo derecho, fu-
sién entre 12, 22 y 32 costillas derechas, displasia del pie
izquierdo con ausencia de dedos y sin osificacion de
huesos del carpo y surcos transversales producto de
bandas amnidticas, segmentacion del sacro. El examen
histopatoldgico reportd: rifién izquierdo con presencia
de mesénquima primitivo y células musculares lisas, ade-
mas de tdbulos renales dilatados, rifién derecho con
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Figura 1. Imagen posnatal de feto con sindrome de bandas
amnioticas asociado a secuencia Potter.

multiples lesiones quisticas con revestimiento epitelial,
mesénquima primitivo y células musculares lisas, pulmén
derecho e izquierdo con areas de congestidn intensa,
glandulas suprarrenales con esteatosis discreta.

DISCUSION

Se estima que la prevalencia del sindrome de la banda
amniotica en nacidos vivos es de 7.8 en 10,000.2 En
abortos espontaneos puede llegar a ser de 178 en
10,000.2 Afecta ambos sexos por igual. Este sindrome se
conoce también como: complejo ADAM (deformidades
amnidticas, adherencia, mutilacion), secuencia de la ban-
da amnidtica, complejo de ruptura amnidtica, surcos
anulares, amputacion congénita, bandas constrictivas
congénitas, bridas de Streeter, defectos terminales
transversales del miembro,? bandas tisulares aberrantes,
cadenas fibrosas mesoblasticas amniocoridnicas y bridas
amniGticas.
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Figura 2. Imagen macroscopica del rifién izquierdo hipoplasico y
rifion derecho multiquistico.

Hasta el momento, se ignora su patogenia, algunas
publicaciones lo asocian con el antecedente de un trau-
matismo materno, ooforectomia durante la gestacion,?
el uso de dispositivo intrauterino* y procedimientos in-
vasivos como la amniocentesis.>® Hay algunas comunica-
ciones que mencionan casos de familias con trastornos
del tejido conectivo, como el sindrome de Ehler-Danlos
y el sindrome de banda amniética.” La mayoria de los
casos publicados en gemelos de sindrome de bandas,
corresponden a una gemelaridad monocigética, y como
se ha postulado que los gemelos monocigotos son debi-
dos a un estimulo teratogénico, se ha implicado un agen-
te oncogénico como responsable de este trastorno.8*
Existen dos teorias que pretenden explicar el mecanis-
mo de las malformaciones fetales en esta enfermedad.
La primera (teoria enddgena) sefiala que los defectos
asociados con el sindrome de bandas amnidticas obede-
cen a errores focales de desarrollo en la formacién del
tejido conectivo de los miembros.°

La segunda propuesta (teoria exdgena) explica el sin-
drome por la ruptura del amnios, con corion indemne,
lo que determina un oligoamnios transitorio secundario
a la pérdida de liquido amnidtico a través del corion, ini-
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cialmente permeable; el feto pasaria de la cavidad am-
niética a la coridnica a través de este defecto, y el con-

Cuadro 1. Comparacién de las malformaciones explicables
por la teoria de Torpin y las que no lo son.

No explicables por teoria

Explicables por teoria exégena exégena

Adherencias del cuero
cabelludo

Defectos de craneo
Fisuras faciales asimétricas

Holoprosencefalia

Displasia cerebelosa
Ausencia de bulbos

Discontinuidad ocular olfatorios

Discontinuidad de pared Anoftalmia

abdominal Hipertelorismo
Sindactilia Agujero occipital pequefio

Pie bot

Defectos de migracion
Cerebro heterotopico
Fistula traqueoesofagica
Agenesia renal

Bazo accesorio
Agenesia de vesicula biliar
Malrotacion intestinal
Arteria umbilical Unica
Malformacion genital
interna

Atresia anal

Pliegue simiesco

Amputaciones
Anillos constrictivos
Luxacion de cadera
Rotacion de sacro

Cuadro 2. Alteraciones asociadas en el sindrome de bandas
amniéticas.

Region afectada Tipo de malformacion

Anillos de constriccion en miembros
o dedos

Linfedema

Amputacién de miembros o dedos
Seudosindactilia

Pliegue simiesco

Pie bot

Encefaloceles multiples y asimétricos
Anencefalia

Fisura labial o palatina
Deformidades nasales

Microftalmos asimétrico
Calcificaciones craneales incompletas
0 ausentes

Hendiduras costales

Escoliosis

Gastrosquisis

Onfalocele

Extrofia vesical

Genitales ambiguos

Ano imperforado

Miembros

Craneo

Cara

Torax
Columna
Pared abdominal

Periné
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tacto del feto con el mesodermo “adherente” de la su-
perficie corionica del amnios, provocaria enredo de las
partes fetales y las lesiones cutaneas que se observan en
estos casos.

El enredo de las partes fetales ocasionaria anillos de
constriccién y amputaciones, mientras que las abrasio-
nes de la piel darian lugar a los defectos de solucion de
continuidad, como cefaloceles. Ademas, la deglucion de
las bridas causaria fisuras faciales asimétricas.!**2 Sin em-
bargo, esta teoria, propuesta por Torpin en 1968, es re-
futada con base en evidencias clinicas y experimentales.
Las evidencias clinicas, contrarias a la teoria exdgena, in-
dican que hay una elevada prevalencia de anormalidades
viscerales internas, dificiles de explicar por la secuencia
de bandas propuesta por Torpin (Cuadro 1).

Otras malformaciones, dificiles de explicar en este
sindrome, es un revestimiento amnidtico, histolégica-
mente normal e indemne, y el frecuente hallazgo de de-
fectos fetales por disrupcion que no estan en contacto
con las bridas. Los experimentos con sustancias vasoac-
tivas, en ratas, han reproducido estas caracteristicas,**4
avalando, histol6gicamente, que las hemorragias prece-
den a la constriccion de los miembros, las amputaciones,
las fisuras y el pie bot, al menos en roedores.'® Por eso
se piensa que la patogenia involucra la lesion del mesén-
quimay las células endoteliales de los vasos superficiales
del embrién y del amnios, la ruptura de las células epi-
blasticas y la amputacion secundaria de miembros con
bandas constrictivas, encefaloceles, sindactilia, pie bot y
manos en clava.’® La formacion de bandas amnidticas se-
ria, pues, un fenémeno tardio y secundario, analogo a la
formacion de bridas.

El hallazgo mas comin en este sindrome consiste en
anillos de constriccion de los dedos de las manos y los
pies;” 77% de los fetos presentan multiples anomalias
asociadas (Cuadro 2). El estudio ultrasonografico prena-
tal permite hacer el diagnostico al visualizar las bandas
amnidticas en un feto que muestra limitaciones en su
movimiento y la presencia de deformidades, lo que evi-
ta la necesidad de hacer un cariotipo al feto.}"!8 El diag-
nostico se confirma en la autopsia, por la ruptura crénica
del corion en cortes histoldgicos placentarios. El diag-
nostico diferencial debe hacerse con respecto a: a) cica-
trices intrauterinas, secundarias a intervenciones en la
cavidad uterina; y b) el sindrome del cordén umbilical
corto.?9%

En la etapa neonatal el pronoéstico varia segun las ano-
malias asociadas. Estos casos deben ser manejados por
un equipo multidisciplinario, con la participacion de neo-
natélogos, cirujanos plasticos, ortopedistas entre otros.
Los lactantes que tienen anillos de constriccion menores
y linfedema en dedos, tienen un mejor prondstico. Los
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nifios con amputaciones de los miembros, pueden re-
querir cirugia plastica reconstructiva y uso de protesis.
Se reportan buenos resultados con la operacion de Om-
bredanne en dos tiempos o la exéresis y las reparaciones
seriadas con técnica en Z.242 En los casos anteriores la
expectativa de vida es normal. Cuando el sindrome se
presenta con multiples anomalias asociadas, el desenlace
es fatal. %

En cuanto a la secuencia Potter, en un poco mas de la
mitad de los casos que han sido reportados, las malfor-
maciones ocurren con una sola anomaliay en el resto de
los casos hay mudltiples malformaciones congénitas,
como en el caso que se reporta, hasta el momento, sin
asociacion con el sindrome de bandas amniéticas. En el
caso que se presenta, la secuencia de malformaciones se
explican por: la displasia renal bilateral, la cual produce
alteracion en el volumen del liquido amniotico, lo que
origina un oligohidramnios por lo que hay una compre-
sién fetal importante, lo que provoca un fenotipo clasico
en el neonato, que incluye una fascies caracteristica (asi-
metria facial, pabellones auriculares hipertroicos, etc.) y
anormalidades de posicion en manos y pies (pie talo
varo derecho).

La secuencia Potter no es compatible con la vida ex-
trauterina; por lo tanto, en caso de oligohidramnios se
debera hacer control ultrasonogréafico durante el segun-
do trimestre del embarazo, con el fin de hacer un diag-
nostico prenatal oportuno y brindar consejo genético a
la familia. En la etapa prenatal el prondstico del sindro-
me dependera en gran medida del tipo y la extension de
las malformaciones. Es poco probable que los anillos de
constriccion menor y aislada sean diagnosticados en la
etapa prenatal, lo que no ocurre con fetos afectados por
multiples malformaciones congénitas, que en su mayoria
son incompatibles con la vida. De ahi que el consejo y
asesoria a los padres depende de la gravedad de los ni-
fios segln, que las formas clinicas sean, o no, compati-
bles con la vida, en los casos extremos se podra plantear
la interrupcion del embarazo. Asi pues, la secuencia Po-
tter se hereda con un carécter autosémico dominante;
cuando se expresa con estas alteraciones, la secuencia
es incompatible con la vida. No se tienen reportes en la
literatura de la asociacion de esta secuencia con el sin-
drome de bandas amniéticas.
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