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Informe de 7 casos de amputaciones congénitas por bandas

amnioticas.

Lucero Rengifo Ramos, M.D.!}, Lila Margarita Ochoa Romero, M.D.?,
Omar Francisco Mesa Mendoza, M.D.?, Luis Emilio Cervantez?®, John Carlos Castano*

RESUMEN

Se presentan 7 casos de alteraciones disruptivas
porbandas amniéticas, para ilustrarla gran variedad
de malformaciones que se pueden derivar de ellas.
- Se hace una revision de las teorias mas aceptadas
en la actualidad a fin de explicar la patogénesis de
este tipo de malformacion congénita. Se analizan
los factores de riesgo y se insiste en la necesidad de
un estricto control prenatal cuando estan presentes
tales factores.

Las anomalias congénitas por bandas o bridas
amniobticas constituyen un complejo de disrupcion
que se presenta de diversas maneras, desde cons-
tricciones congénitas en forma de anillo en un dedo o
en un miembro, hasta la amputaciéon completa de uno
o mas dedos o miembros, con defectos craneofaciales
o en las visceras'. Estas anomalias por lo general, son
externas, multiples y asimétricas. Rara vez se en-
cuentran dos pacientes con una combinacién especifica
de defectos individuales®.

Las anomalias congénitas mas comunes aparecen en

las extremidades: anillos de constricciéon con o sin
linfedema distal; sindactilia distal por bandas de tejido
fibroso; amputaciones proximales o distales, amenudo
asociadas con anillos de constriccion; contracturas
congénitas y pie equinovaro. Puede haber zonas de
depresion en los tejidos blandos en el cuello, tronco y
abdomen!-3. Entre los defectos craneofaciales se en-
cuentran fisuras en el macizo craneofacial medio,
labio fisurado con paladar hendido, hidrocefalia, mi-
crocefalia, encefaloceles anteriores, fisuras palpebrales
distorsionadas o colobomatosas, microftalmia, anof-
talmia, opacidades de la cornea y deformidades en la
nariz. Entre las anomalias viscerales graves se obser-

van el onfalocele y la gastrosquisis* .
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El enrollamiento del cordon umbilical pdr bandas
amnioticas es muy frecuente y puede ocurrir antes o

después del dano al feto por las bridas y si es severo,
puede ocasionar estrangulamiento y muerte fetal?.

Hermann & Opitz* propusieron el término ADAM
(amniotic deformity adhesions mutilations) para refe-
rirse a esta entidad conocida también como sindrome
de bridas amniéticas o constricciones anulares y
amputaciones congénitas. Tal acronimo describe la
combinaciéon mas importante de anomalias en este
trastorno®. Por ser una secuencia disruptiva, hoy se

conoce como complejo de disrupcion por bandas
amnioticas.

Se han sugerido varias hipoétesis para explicar la
etiologia y la patogénesis de este complejo disruptivo.
Lo propuesto originalmente por Streeter® de un defecto
primario en el desarrollo del disco germinal y del saco
amio6tico se ha reemplazado con la teoria de Torpin’-®
que se basa en la observacion de 400 casos. Segiun
Torpin’-® las bandas amni6ticas se derivan de una
ruptura temprana del amnios con formacion de fibras
mesodérmicas, en diferentes estadios de la gestacion.
Estas fibras se introducen en las estructuras norma-
les ya formadas y producen hendiduras que inte-
rrumpen el proceso de la morfogénesis. Por lo general
no hay dano en la cavidad coriénica y cuando se
presenta, hay pérdida de liquido amniético. Las bandas
se extienden desde la insercion del cordén umbilicalen
la placenta hastala superficie coriénica desprovistade
amnios, o flotan libremente en la cavidad coriénica. El
embrion o feto se enreda en estas bridas en diferentes
sitios y se originan mutilaciones en las extremidades,
depresiones en los tejidos blandos y anillos de
constriccion, o también se adhieren a la pared de la
placenta y membranas y originan asi constricciones y
deformidades diversas.

No todos los defectos estructurales se pueden explicar
por la presencia de las bandas amniéticas solas. La
compresion intrauterina es una de las causas de
deformaciones craneofaciales y de las extremidades.

Ladiversidad de anomalias encontradas en el complejo

disruptivo por bandas amniéticas, se ha visto en fetos
de ratas a las que se les practicé punciéon del amnios
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entre los dias 14y 15 de gestacién. Con la puncién hay
pérdida de liquido amniético, seguida rapidamente de
disrupcion vascular, necrosisy pérdida de tejidoen los
fetos. Los defectos fueron: amputaciones, anomalias
craneofaciales y del tubo neural, escoliosis, defor-
midades posturales, deficiencias del desarrollo y
acortamiento del cordén umbilical®!!. Estos defectos
equivalen a los encontrados en embriones humanosde
4 a 6 semanas de gestacion. Kennedy & Persand!?
senalan que tales cambios pueden ser consecuencia
de la compresién umbilical y constriccién placentaria
o su combinacion, mediados por la orientacion espacial
del feto en el momento de puncionar el amnios: estos
autores sugieren que las modificaciones intrauterinas
y la presion de los vasos placentarios, umbilicales, ode
ambos tipos, pueden causar anomalias o alteraciones
de reduccion en los miembros.

El estudio de Miller et al.'® describié 10 casos de
ruptura temprana del amnios en nifos y 70 casos
adicionales informados antes. Estos autores demos-
traron patrones de anomalias en las extremidades y en
‘el cuerpo, similares a las descritas por Kennedy &
Persand'? en animales de experimentacioén.

Los anteriores estudios sugieren que las anomalias se
deben a efectos disruptivos de compresién embrionaria
temprana. Las teorias propuestas para esclarecer la
etiologia de la ruptura precoz del amnios incluyen
inflamacién, esfuerzo materno excesivo, trauma,
actividad fetal excesiva (especialmente asociada con
oligoamnios y polihidramnios), unas fetales largas y
amniocentesis. También se ha visto asociacion con el
consumo materno de LSD, clomifén y anticonceptivos
orales. Experimentalmente se han reproducido en
modelos animales mediante vasopresina y adrenalina?.

Hunter & Carpenter'4 encontraron pacientes con el
complejo ADAM y malformaciones adicionales que no
se pueden explicar con base en la disrupcién por
bandas amniéticas. Estas observaciones, junto con
otras, permiten suponer que hay una etiologia primaria
comun en algunos casos (Cuadro 1). El mecanismo
primario obraria por medio de lesiones en el sistema
vascular. Estos y otros trabajos concluyen una
contribucion genética debida a un gen autosémico
recesivo’®,

La asociacion con malformaciones que no se pueden
explicar con base en la teoria disruptiva por bandas
amnioticasy la presentaciéon familiar, hace pensar que
las bandas amniéticas son secundarias a una
disrupcioén fetal y nosu mecanismo patogénico. Alguna
lesion extrinseca o quizas ocasionalmente una sus-
ceptibilidad familiar permite la pérdida de la integridad
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vascular fetal, una hemorragia superficial ydenudacién
con adhesiones que ocasionan desde sindactilia, cons-
tricciones y hasta la muerte fetal!é 18,

Las bandas amniéticas se han observado después de
realizar amniocentesis y después de trauma abdominal.
Jackson et al.'? y Planteydt et al?° describieron el
sindrome de bandas amniéticas después de hacer
diagnésticos prenatales con la técnica de biopsia de las
vellosidades coridnicas.

Papp et al.?! en 12,131 embarazadas sometidas a
estudios prenatales encontraron bandas amniéticas a
las 18 semanas sin signos de malformaciones. Las
bandas desaparecieron. No se encontraron en el
siguiente control ecografico prenatal. Estos autores
sugieren que puede haber “bandas inocentes”, cir-
cunstancia que se debe tener en cuenta en los moni-
toreos fetales.

El complejo ADAM se ha descrito en asociacién con
anomalias hereditarias del tejido conectivo?2, como
Ehlers Danlons tipo IV, osteogénesis imperfecta forma
severa, y epidermolisis bullosa. Se ha descrito?? la
presencia del sindrome de ADAM con cariotipo 47,

La importancia de esta entidad radica en que es
relativamente comin pues, segun los estudios la
frecuencia oscila entre 1 por 5,000 y 1 por 10,000
recién nacidos vivos, pero sélo es demostrable e¢a 1%
de los ninos malformados.

INFORME DE LOS CASOS

Caso 1.Ninode 15 meses, productade primerembarazo
en madre de 16 anos, padre de 26, no emparentados
y sanos. Antecedentes heredofamiliares negativos.
Control prenatal desde el cuarto mes. Hubo hiperemesis
desde el comienzo. En el tercer mes se notd flujo
vaginal de aspecto liquido y transparente que no causé
molestias. Medicamentos antieméticos clorofenotiazinil
-S-copina (6-copin) y vitaminas. Parto vaginal, ex-
pulsivo, se obtiene producto de 38 semanas con peso
de 3,150 g y talla de 51 cm, con amputaciones y
deformidades congénitas en las extremidades. En los
miembros inferiores anillos de constriccion enlaregion
distal de ambas piernas. Hipoplasia de las falanges
media y distal del primer artejo en el pie izquierdo.

“Anillo de constriccién con linfedema distal en el primer

artejo. Agenesia de la falange distal en el segundo y
tercer artejos del pie derecho. Equinovaro bilateral.
Normalidad en el resto del examenes (fisico y mental)
(Figura 1).
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Malformaciones Asociadas y No Asociadas con los Efectos de las Bandas Amnioéticas

Asociadas con las bandas amniéticas

No asociadas con las bandas amniéticas

Extremidades

Craneofac_iales

Viscerales

Anillos de constriccién con o sin linfedema
distal. Sindactilia distal. Amputaciones pro-
ximales o distales, asociadas con anillos de
constriccion. Contracturas enflexiony exten-
sion. Equinovaro bilateral.

Hendiduras faciales. Labio fisurado con pala-
dar hendido. Hidrocefalia. Microcefalia.
Anencefalia. Encefaloceles anteriores. Fi-
suras palpebrales distorsionadas. Microf-
talmia. Deformidades nasales. Opacidad cor-
neal. Meningocele cervical.

Gastrosquisis. Enrollamiento del cordén.
Fisuras toracicas y abdominales.

Deficiencias simétricas de los digitos y artejos.
Sindactilia proximal.

Displasia septooptica. Quiste porencefalico.
Holoprosencefalia. Anoftalmia. Ausencia de

nariz. Displasia cerebral. Estenosis del fora-
men magnun.

Agenesia renal. Atresia anal. Cardiopatias.
Malrotacién. Malformacién de genitales.

Otras Muerte fetal.

Poliesplenia. Arteria umbilical unica. Fistula
traqueoesofagica.

Retardo mental leve o moderado.

Laso 2. Varén de 5 anos, 10 meses: remitido de ia
consulta de ortopedia por presentar multiples alte-
raciones en las extremidades. Padre de 36-afnios, madre
de 32 anos, G2, P2, hijos vivos 2. Pareja no consanguinea
y sana. -

Antecedentes heredofamiliares. Hermano mayor con
pie equinovaro unilateral derecho. Tio paterno con pie
equinovaro unilateral izquierdo. Embarazo con control
prenatal a término sin complicaciones. Parto vaginal
presentacion cefalica llanto y respiracién espontaneos.

Somatometria. Peso, 3,200 g; talla, 50 cm; PC, 35.5 cm.
Desarrollo psicomotor normal. Al examen fisico se
observa talla de 110.5 cm; peso, 17.05 kg; PC: 55 cm,
con sindactilia cutanea ya corregida, anillos de cons-
triccion en las regiones media y distal del segundo y
tercer digitos de la mano izquierda. En los miembros
inferiores hay anillos de constriccién en la region distal
del muslo izquierdo, en la falange proximal con lin-
fedema distal en el primer artejo, sindactilia cutanea
con anillo de constriccién e hipoplasia de las falanges
media y distal en el segundo y tercer artejos y agenesia
de la falange terminal en el cuarto artejo del pie
derecho. Hay pie equinovaro bilateral (Figura 2).

Caso 3. Ninno de 4 anos, 3 meses, remitide a la consulta
de genética por presentar queilopalatoquisis bilateral.
Producto de madre de 29 anos, G3, P3, hijos vivos 3.
Se desconoce historia paterna. Antecedentes heredo-
familiares maternos negativos. Embarazo con control

prenatal irregular con complicaciones, amenaza de
aborto en el tercer mes, hiperemesis, preclampsia en
el tercer trimestre. Parto vaginal normal, presentacion
cefalica, llanto y respiracién espontianeos. Desarrolio
psicomotor normal. Al examen se observan malfor-
maciones limitadas a la porcién media facial con-
sistentes en coloboma del parpado inferior izquierdo.
Cicatriz por brida amnié6tica bilateral desde los cantos
internos, hasta el labio superior. Deformidad de las
alas nasales con aplanamiento del dorso de la nariz,
fisura labio palatina bilateral (Figura 3).

Caso 4. Varon de 2 horas de nacido, a quien se le
solicito evaluacién genética por presentar mal-
formaciones limitadas a las extremidades inferiores.
Padre de 22 anos, madre de 19, sanos y no empa-
rentados. Producto de primer embarazo con control
prenatal y sin complicaciones. Parto vaginal normal,
presentacion cefalica, llantoy respiracién espontaneos,
peso, 2,900 g; talla, 49 cm; PC: 34 cm. Al examen fisico
se encuentra compromiso de miembro inferior derecho
por anillo de constricciéon a nivel de la pierna con
linfedema distal y lesién muscular y 6sea del miembro
afectado. Agenesia del primer artejo e hipoplasia del
segundo y tercero con sindactilia cutanea en el pie
izquierdo (Figura 4).

Caso 5. Nina recién nacida, producto de cuarto
embarazo en madre de 33 anos, G4, P3. Cl, Al (es-
pontaneo), padre de 38 anos, sanos y no emparentados.
Antecedentes heredofamiliares negativos. Embarazo
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Figuras 1 a, b. Agenesia del pulgar de la mano izquierda y
anillo de constriccion e hipoplasia del hallux en pie izquier-
do. Pie equinovaro.

con control prenatal regular, amenaza de aborto en el
segundo mes, movilidad fetal disminuida, vitamino-
terapia desde el cuarto mes. A las 28 semanas por
ecografia se descubre una probable hidrocefalia. Parto
por cesarea, Apgar 6/8; peso, 3,200¢; talla, 50 cm; PC:
39 cm. Al examen se observa hidrocefalia, asimetria
ocular, hendidura media facial que compromete canto
interno, fosa nasal, labio y paladar del lado derecho.

1
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Figura 2 a, b. Anillos de constriccién y sindactilia en mano

izquierda. Se observa la asimetria de las lesiones y el pie
equinovaro bilateral corregido

Coloboma del parpado superior y opacidad corneal en
el ojo izquierdo. En el miembro superior derecho
agenesia del pulgar con sindactilia distal por anillo de
constriccion entre el tercero y cuarto digitos con hipo-
plasia de las falanges distales. En los miembros infe-
riores pie equinovaro bilateral, agenesia del hallux e
hipoplasia del segundo artejo del pie izquierdo (Figura
o).

Caso 6. Primigestante de 28 afios que alas 24 semanas
de gestacion se le practicoé ecografia por presentar
polihidramnios y actividad fetal disminuida. Se en-
contraron bridas amniéticas multiples que fijan el feto,
quiste cervical que puede corresponder a unaneurisma
de aorta y ascitis. Se practica laparotomia con his-
terectomia y se extrae producto femenino, macerado
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Cuadro 2

Resumen de los Siete Casos con el Complejo de Disrupcién por Bandas Amnioéticas.
Risaralda y Quindio, abril 1986-junio 1990.

Casos

Antecedentes
familiares

Antecedentes prenatales

Anomalias de las
extrernidades

Anomalias
craneofaciales

Otras

Tio y hermano con pie
equinovaro unilateral.

Hiperemesis, clorofenotiazonil Agemesia de pulgar de mano izquierda.

scopina en ¢l tercer mes.

Amenaza de aborto, hipere-
mesis, preeclampsia.

Amenaza de aborto. Dismi-
nucién de la movilidad fetal.

Hiperemesis, antieméticos
desde el primer mes. Trauma
en el primer triestre. Ecografia
a las 24 semanas, muestra
bridas amniéticas y malfor-
maciones en el feto.

Infeccién urinaria persistente,

antibioticoterapia desde

segundo mes hasta octavo
meses. Amenaza de aborto.

Anillos de constriccion en ambas
plernas, primer artejo pie izquierdo
hipoplasico, anillo de constriccién con
linfedema distal en primer artejo pie
derecho, agenesia de falanges distales
en 2 y 3 artejos. Equinovaro bilateral.

Mano 1izquierda con anillo de
constriccién en 2 y 3 digitos, sindactilia
cutanea. Anillo de constriccion en el
muslo izquierdo. Pie izquierdo con
implantacién irregular del artejo. Pie
derecho con anillo de constricciéon en
primer artejo con linfedema distal; sin-
dactilia cutanea con anillo de cons-
triccion e hipoplasia distal enel 2y 3
artejos y agenesia falange distal 4 artejo.
Pie equinovaro bilateral.

Amputacion incompleta del miembro
inferiorderecho, agenesia primer artejo,
hipoplasia 2,3 artejos. con sindactilia
cutanea del pie izquierdo.

Agenesia del pulgar y sindactilia distal
entre 3 v 4 digitos. Pie equinovaro
bilateral, agenesia primer artejo, hipo-
plasia de 2 artejo en pie izquierdo.

Hipoplasia de miembros inferiores.

Hipoplasia cintura escapulo-humeral,
pliegues axilares bajos, contracturas
en flexion de codos y murniecas. Agenesia
de falanges distales de 2, 3, 4 digitos de
mano derecha, desviaciénradialde 2,3,4
digitos de mano izquierda. Implan-
tacion irregular y desviacion tibial de 2

y 3 artejos de pie izquierdo.

Fisura labio-palatina, ci-
catriz congénita facial.
Colcboma medio de par-
pados inferiores, deformi-
dad de las alas de la nariz,

aplantamiento del dorso
nasal.

Hidrocefalia. Hendidura
media facial. Coloboma de

parpado superior con opa-
cidad comeal ojo izquierdo.
Coloboma de parpado in-
ferior en ojo derecho. Asi-

metria ocular.

Macrocefalia
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Figura 3. Se observan las lesiones en parpa ds, alas nasales
y labio superior.

Figura 4. Anillos de constriccion con linfedema distal en
miembro inferior derecho. Amputaciéon del hallux e hipo-

plasia del segundo y tercer arterjos.

con hidrops, macrocefalia e hipoplasia de los miembros
inferiores. El estudio genético muestra una pareja
joven no consanguinea y aparentemente sana. Ante-
cedentes herdefomiliares negativos. Embarazo con
control prenatal regular, mal tolerado con hiperemesis.
Trauma por caida a los 3 meses. Antieméticos desde el

primer mes. Sin mas datos.
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Figura 5 a, b.Hidrocefaliay pie equinovaro bilateral. Opacidad
corneal, coloboma de parpados y hendidura media facial.
Amputacién distal y sindactilia cutanea con hipoplasia de
falanges distales en manos. Amputacion de hallux con

hipoplasia del segundo artejo en pie izquierdo.

Caso 7. Lactante mayor de sexo femenino de 1 arno de
edad, producto de primer embarazo de padres de 24



F‘igura 6. Hipoplasia de clawculas contracturas en flexion de
codos y muriecas. Amputaciones de falanges distales de tres
digitos e hipoplasia del pulgar en mano izquierda.

anos, sanos, no emparentados. Antecedentes heredo-
familiares negativos. Durante el embarazo hubo in-
feccion urinaria que se manejé con antibioticoterapia
pero persistidé desde el segundo hasta el octavo meses.
Amenaza de aborto en el segundo mes con sangrado.
Trabajo de partoinducido, presentacion cefdlica; peso,
3.200 g. talla, 48 cm; PC: 35 cm. Al examen fisico se
observa hipoplasia de la cintura escapulohumeral,
pliegues axilares bajos, contractura en flexién a nivel
de codos y munecas. Agenesia de las falanges distales
en los dedos 2, 3 y 4 de la mano derecha. Desviacién
radial de los mismos digitos en la mano izquierda.
Implantacion irregular de artejos y desviacion tibial de
los artejos 2 y 3 del pie izquierdo (Figura 6).

RESULTADOS Y DISCUSION

Los resultados obtenidos del estudio de los casos se
resumen en el Cuadro 2.

La interrupcion de la morfogénesis fetal normal con
destruccién de estructuras formadas antes es un
hecho importante y comiin en la dismorfologia y la

Vol. 23 N? 1, 1992

causa mas frecuénte de agenesia e hipoplasia de
érganos y de extremidades.

En los casos estudiados se observé compromiso so-
bre todo en las extremidades, con excepcién del caso
3, donde las malformaciones se localizaban en la cara.
Fueron generalmente asimétricas y la deformacion
predominante fue el pie equinovaro bilateral. En todos
los casos las malformaciones se asociaban con las
descritas en el complejo de disrupcion por bandas am-
niéticas. Los casos fueron esporadicosy se presentaron
en parejas jévenes sin parentesco (Figura 6).

Se encontré ingestién de medicamentos antieméticos
que se consideran sin efecto teratogénico como el
clorofenotiazonil-s-copina en un caso y otros, no es-
pecificos, en los casos 3 y 6. En ninguno de los casos
se conocieron las caracteristicas de la placenta y del

cordén umbilical. Se desconoce la importanciade es-
ta entidad y surge la necesidad de una revision

cuidadosa de la placenta y las membranas cuando hay
estos casos de amputaciones congénitas que se acom-
painan de linfedema y anillos de constriccion.

Se debe realizar una investigacién completa en todos
los casos que se descubran con el complejo ADAM, con
detalle de todas las malformaciones asociadas, y una
cuidadosa inspecciéon de la placenta y las membranas,
asi como una rigurosa historia familiar.

CONCLUSIONES

En este estudio se encontré que el complejo de dis-
rupcién por bandas amniéticas es una entidad no
muy rara y una de las causas mas importantes de
amputaciones congénitas e hipoplasia de las extre-
midades. Su diagnéstico temprano orienta hacia un
manejo adecuado. La prevencion se hace mediante la
consejeria genética y los estudios prenatales. Como se
ha descrito la presencia de bandas amniéticas asocia-
das con la amniocentesis y la biopsia de vellosidades
coribnicas, es importante realizar un seguimiento

prenatal cuidadoso de las pacientes en quienes se
hagan estos procedimientos en el primer trimestre del

embarazo.
SUMMARY

Seven cases of disruptive pathology due to amniotic
bands are described, illustrating the wide variability of
anomalies can be derivated. Most accepted teories of
pathogenesis are reviewed in order to explain the
origin of this type of congenital pathology. Probable
risk factors are analyzed and the need of a strict
prenatal control when they are present, is remarked.
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