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Resumen Abstract

El Sindrome de Bridas Amnicticas (SBA) o Sindrome de | Amniotic constriction bands syndrome or Streeter syn-
Streeter es una anomalia congénita caracterizada por | drome, is a congenital abnormality characterized by
la aparicién de bandas fibrosas de origen corioamnid- | the appearance of fibrous bands of origin corioamnio-
tico como consecuencia de la ruptura prematura del | tic, as a consequence of the premature rupture of the
amnios. Su frecuencia en la poblacidn latinoamericana | amnion. Is often in the Latin American population is
se estima en | caso por cada | 1,200 habitantes. Se | estimated in one case per | 1,200 people. It occurs
presenta con la formacién de anillos de constriccion | with constriction rings formation in the extremities, or in
en las extremidades, o en casos mds severos, con am- | more severe cases, amputation of the dffected mem-
putacién de los miembros afectados, EI SBA puede | bers. The Streeter syndrome may occur in conjunction
presentarse en conjunto con otras malformaciones de | with other malformations of the midline as hydroce-
la linea media como hidrocefalia, encefalocele, menin- | phalus, encephalocele and meningocele, among others.
gocele, etc. El diagndstico es meramente clinico y se | The diagnosis is predominantly clinical and is done to
realiza al cumplir dos de los cuatro criterios clinicos | meet two of the four clinical criteria established by Pat-
establecidos por Patterson y cols, aunque la entidad | terson, although the entity can be confirmed by ultra-
puede confirmarse por ecografia y mediante el andlisis | sound and the macroscopic analysis of the placenta.
macroscépico de la placenta. El tratamiento depende | Treatment depends on the specific structural defects
de los defectos estructurales especificos del paciente, | of the patient, usually of type aesthetic and orthopedic.
habitualmente de tipo estéticos y ortopédicos. El objeti- | The objective of this work is to present the case of a
vo de este trabajo es presentar el caso de un paciente | patient with Streeter syndrome and make a review of
con SBA tipico y hacer una revisién del conocimiento | the current knowledge of the disease. LUX MEDICA, ANO 8,
actual de la enfermedad. LUX MEDICA, ANO 8, NOMERO 23, ENERO- | NUMERO 23, ENERO-ABRIL 2013, PP 47-53

ABRIL 2013, PP 47-53

Palabras clave: bridas amniéticas, ruptura | Key words: amniotic constriction, premature
prematura del amnios, sindrome de Streeter | rupture of the amnion, Streeter syndrome.
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Introduccién

El Sindrome de Bridas Amnioticas (SBA) es una alteracion disruptiva
caracterizada principalmente por la aparicién de anillos de constric-
cion, con amputacion de las extremidades fetales comprometidas y
acrosindactilia’ .Su incidencia se calcula entre 1/1,500 a 1/15,000
recién nacidos vivos?, con una prevalencia en América Latina de 1
caso por cada 11,200 habitantes.?

Las anomalias congénitas pueden dividirse por su mecanismo
patolégico en malformaciones, deformaciones y disrupciones. Las
malformaciones surgen a partir de alteraciones primarias en la mor-
fogénesis del embrién y frecuentemente obedecen a defectos ge-
néticos subyacentes. Las deformaciones son causadas por fuerzas
mecanicas secundarias a la restriccion de los movimientos in utero,
por lo que las fuerzas fisicas son las causales y el embrién en si mis-
mo no presenta ningln problema. Las disrupciones son procesos
destructivos originados por eventos intrinsecos que afectan un de-
sarrollo embrionario inicialmente normal®. La etiologia del SBA aun
se desconoce ya que la mayoria de los casos reportados son aisla-
dos y esporadicos, pero existe el conocimiento de que se origina a
partir de un evento disruptivo, mas frecuentemente a partir de la
ruptura prematura del amnios, lo que permitiria la creacién de bri-
das fibrosas de origen corioamnidtico en la placenta, caracteristicos
de este tipo de anomalia.>® El objetivo de este trabajo es presentar
el caso de un paciente con SBA tipico y hacer una revision del co-
nocimiento actual de la enfermedad.

Presentacion del caso clinico

Nifio de 1 afio 3 meses de edad, producto de la segunda gestacién de madre de 32
y padre de 33 afnos de edad, con una hermana de 12 afos aparentemente sana;
con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 en rama materna, resto sin relevancia.
Durante el embarazo, la madre tuvo un seguimiento prenatal adecuado en siete
ocasiones y con infeccion de vias urinarias a los 6 meses sin tratamiento. Ingesta
adecuada de acido félico y hierro desde los 2 meses. Se diagnostica hidrocefalia
congénita desde los 7 meses de embarazo. El producto fue obtenido por cesarea a
las 38 semanas de gestacion, peso de 4500 g, con fontanela anterior hipertensa e hi-
drocefalia, pie zambo hipoplasico izquierdo y pie derecho hipoplasico con sindactilia;
bandas de constriccién en ambos miembros inferiores. Al 8vo dia de vida extraute-
rina se coloca valvula de derivacion ventriculo-peritoneal, que es reemplazada a los
6 meses de edad (por infeccion). Posteriormente, a los 8 meses de edad el paciente
presenta movimientos mioclénicos anormales; se solicita electroencefalograma en
donde se registran focos epileptogénicos frontotemporales bilaterales con lo que le
es diagnosticado epilepsia y tratado con acido valproico y topiramato. A los 10 meses
es tratado quirtrgicamente para liberacion de brida amniética en miembro inferior
izquierdo. A la exploracion fisica actual, peso: 10,600 g (percentil 69); talla: 78 cm
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(percentil 34); perimetro cefalico: 64 cm (percentil >97), craneo dolicocéfalo(Fig.1),
vélvula de derivacién ventriculo-peritoneal en region frontoparietal izquierda, fun-
cional, sin otro trastorno craneal; miembro superior izquierdo con ausencia de la
falange distal del 4to dedo y media y distal del 5to dedo; miembro superior derecho
sin alteraciones(Fig.2); miembro inferior izquierdo con cicatriz supramaleolar de ban-
da amniética liberada, pie zambo y ausencia de los dedos 1, 2, 3y 4, con hipoplasia
del 5 dedo; miembro inferior derecho con marca de constriccién circular por banda
amnidtica en region distal de la pierna, supramaleolar, con hipoplasia y ausencia de
las falanges media y distal de los dedos 2, 3, 4 y 5.(Fig.3)

Los estudios de laboratorio se encontraron dentro de parametros normales; en las
radiografias se observa ausencia de la falanges media y distales de los dedos 1, 2, 3

y 4 del pie izquierdo (Fig. 4).

Una de las teorias que explican el SBA es
la propuesta por Torpin.” El amnios es una
membrana que cubre la cara fetal de la pla-
centa formando la superficie externa del
cordén umbilical y surge como una capa
de células epiteliales planas sobre una del-
gada capa de mesoblasto. El embrién y el
amnios estan rodeados por la membrana
corionica que desarrolla vellosidades a las
dos semanas de la fertilizacion, recibe la
vascularizacién de los vasos de la alantoi-
desy forma la placenta. Con el crecimiento
embrionario, el amnios se distiende con el
fluido amniético y se fusiona con el meso-
blasto coriénico. La ruptura prematura del
amnios provoca diferentes consecuencias
segln la etapa de gestacion fetal. La rup-
tura del amnios permite el paso de liquido
amnidtico a la interfase amnio-coridnica, lo
que expone al embrién a la superficie in-
terna de la cavidad coridnica estimulando
la proliferacién de bandas mesenquima-
tosas adherentes. Estas bridas amnioticas
pueden adherirse a la superficie del em-
brion limitando sus movimientos y también
atrapar y estrangular las estructuras anato-
micas fetales, provocando compresién se-
guida de isquemia y necrosis. El resultado
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serfa una amputacion si la estructura fetal
se encontrara en desarrollo, mientras que,
si estuviese ya formada, darfa lugar a un
anillo de constriccion.®

Otra de las teorias que explican el SBA
es la postulada por primera vez por Stree-
ter en 1930 y revisada por Bamforthen
1992,° que considera que la fuerza meca-
nica de las bridas amniéticas no sélo com-
prometeria la vascularizacién fetal sino que
también interferiria con el desarrollo del
disco germinal. Esto alteraria la programa-
cion y organizacion basica del embrién en
periodos precoces de la embriogénesis. La
teoria explicaria casos asociados a defectos
del sistema nervioso central y de la linea
media, como anormalidades craneanas por
interferencia en el cierre del neuroporo an-
terior o migracion de los tejidos de la cresta
neural 246810

La ruptura prematura del amnios ha
sido relacionada con algunos eventos como
traumatismos abdominales, malformacio-
nes uterinas, sindrome de Ehlers-Danlos,
osteogénesis imperfecta, e ingestién de
farmacos, entre otros factores.#¢-°"" Aun
asi, la mayor parte de los casos son espo-
radicos y se desconoce el evento causan-
te. En nuestro caso clinico en particular no
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existen antecedentes de trauma abdominal
o cirugia durante la gestacion y la paciente
no parece tener malformaciones 6 enfer-
medades que pudiesen explicar el desarro-
llo del SBA, el Unico antecedente relevante
es la infeccién de vias urinarias durante las
sexta semana del embarazo, la cual apa-
rentemente no fue tratada y que tal vez
pudiese representar un factor comérbido
causal. Aunque esto no es necesariamente
verdadero ya que no existen casos repor-
tados similares en la literatura que valoren
la relevancia de este antecedente en la pre-
sentacion del SBA.

Las anomalias anatémicas mas frecuen-
tes presentadas en el SBA son los anillos de
constriccién en los miembros y las amputa-
ciones de los dedos. El anillo de constriccién
es un surco cicatrizal con trayecto circular
que rodea el miembro afectado. Su profun-
didad puede ser tan marcada que afecta
al tejido subcutdneo y llega al tejido 6seo
subyacente, provocando edema severo dis-
tal a consecuencia del obstaculo en el dre-
naje venolinfatico.55%"" Las amputaciones
digitales son mas comunes en los dedos de
las manos y el dano usualmente es asimé-
trico.®""12 Cuando dos o mas dedos son ro-
deados por la misma banda puede resultar
en su superposicion y adhesion, estructu-
rando una pseudosindactilia caracterizada
por la fusién distal de los dedos sumado a
su separacién proximal, lo que lo hace dife-
rente a la verdadera sindactilia. 8'3'* Cuan-
do la ruptura del amnios se presenta en un
periodo tardio del cierre del tubo neural
como en la tercera o cuarta semana, pue-
den presentarse trastornos craneales como
meningoceles y encefaloceles. En nuestro
caso particular el paciente fue diagnostica-
do con hidrocefalia congénita y tratado qui-
rargicamente con una valvula de derivacién
ventriculoperitoneal al octavo dia de vida
extrauterina, ademas a los ocho meses de
edad present6 eventos convulsivos, lo que
pudiese representar un estado co-moérbido
asociado al SBA.

Viana-Rojas, Jestis Antonio et al

El diagndstico del SBA puede realizar-
se de diversas formas. Segln Patterson y
cols™ el diagnéstico es puramente clini-
co y deben presentarse por lo menos dos
de cuatro criterios clinicos: 1) un anillo de
constriccién simple, 2) un anillo de cons-
triccién con deformidad distal y linfedema,
3) fusién de partes distales y 4) amputacio-
nes digitales congénitas. En nuestro caso
clinico el paciente presenta dos criterios, ya
que presentaba dos anillos de constriccién
con deformidad distal en ambos miembros
inferiores y una amputacién congénita del
quinto dedo del miembro superior izquier-
do. El diagnéstico puede ser confirmado
mediante el andlisis de la placenta, al en-
contrar fragmentos de la membrana am-
niética adheridos cerca de la base del cor-
dén umbilical*>¢® La ecografia permite el
diagnostico prenatal y el seguimiento de la
secuencia de manifestaciones presentadas
por el embrion.

El tratamiento de estos pacientes de-
pende de los defectos estructurales consti-
tutivos del sindrome, y consiste en cirugia
plastica y ortopédica. A nuestro paciente
le fue liberada una brida amnidtica en el
miembro inferior izquierdo por el servicio
de cirugia plastica y esta en proceso de
programarse la liberacién de la brida del
miembro contralateral. Recientemente se
reportd el primer caso de liberacién de bri-
das amnidticas del cordén umbilical, me-
diante cirugia intrauterina con laser YAG
en un feto humano."™

En general se admite que el SBA no en-
trafia riesgo de recurrencia ya que su pre-
sentacién es esporadica, aunque existen
algunos casos familiares documentados. El
pronostico del SBA no se limita a las mani-
festaciones presentadas como parte de los
criterios clinicos, sino que depende de las
anomalias co-moérbidas que pueda presen-
tar el paciente y que le puedan permitir o
no un adecuado funcionamiento mental.
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Conclusiones

El Sindrome de Bridas Amnidticas es un trastorno de tipo disruptivo, poco frecuente,
causado por la ruptura prematura del amnios y caracterizado por la presentacion
de bridas y anillos de constriccion que comprometen el desarrollo normal de las es-
tructuras fetales. Su diagnéstico es principalmente clinico y de especial interés para
el pediatra ya que usualmente se presenta con estados co-mérbidos que deben ser
manejados apropiadamente, asi como de interés para el genetista, quien debe pro-
porcionar un adecuado asesoramiento familiar.

Figura 1

A) Crdneo dolicocéfalo visto longitudinalmente.
B) Viista lateral del crdneo que muestra el trayecto
de vdlvula de derivacion ventriculo-peritoneal.

Figura 2

A) Miembro superior derecho sin alteraciones.

B) Miembro superior izquierdo con ausencia de la
falange distal del cuarto dedo y falange media y
distal del quinto dedo.
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Figura 3 Figura 4

A) Miembro inferior derecho con anillo de A) Miembro inferior izquierdo con pie zambo e
constriccion supramaleolar, vista lateral. B) hipoplasia de los dedos. B) Radiografia AP de
Miembro inferior derecho con anillo de constriccion — miembro inferior izquierdo que muestra ausencia de
con hipoplasia y ausencia de las falanges media y las falanges media y distal de los dedos 1, 2, 3 y 4.

distal de los dedos 2,3 ,4y 5.
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