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ABSTRACT
Amnioticband syndrome: 3 case-reports

Amniotic Band Syndrome is a sporadic condition with a spectrum of clinical presentations that include
constriction rings, pseudosyndactily, amputations, multiple craniofacial - visceral - body wall defects and
spontaneous abortion. The incidence ranges from 1: 1 200 to 1: 15 000 newborns, creating controversy
regarding its pathogenesis. We report 3 cases with different clinical manifestations of this entity and
review the different etiological hypotheses for this syndrome. Two main pathogenic mechanisms are
proposed: the exogenous theory with early amnion rupture leading to fibrous bands that entrap the fetal
body and the endogenous theory that establishes a germ plasm defect with vascular disruption and
disturbance of morphogenesis during early gastrulation. However, the exact etiology of Amniotic Band
Syndrome remains unknown and its natural evolution is unpredictable. The observed geographic difference
in birth prevalence is useful in studying specific genetic and environmental factors involved. The
management of this disease must be multidisciplinary and the outcome depends on malformations
severity.

(Key words: Amniotic Band Syndrome, constriction rings, amputations, etiopathological, exogenous
theory, endogenous theory)
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RESUMEN
El sindrome de bridas amniéticas es una condicion esporadica variable que presenta un espectro que

incluye anillos de constriccion, pseudosindactilia, amputaciones, multiples ateraciones craneofaciales,
viscerales, de la pared corporal y abortos espontaneos. El rango de incidenciaesde 1 en 1 200 a1 en 15 000
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SINDROME DE BRIDASAMNIOTICAS

recién nacidos vivos. La patogenia del sindrome de bridas amnidticas es controversial. En el siguiente
informe se reportan tres casos donde se describen las diferentes manifestaciones clinicas de esta entidad,
ademas se revisaron las diferentes hipotesis etioldgicas. Entre los dos mecanismos propuestos destacan la
ruptura prematura del amnios (teoria exdgena), que conlleva a la formacion de bandas fibrosas que afectan
el cuerpo fetal y la teoria endogena como defecto germinal, disrupcion vascular y alteraciones en la
morfogénesis durante la gastrulacion temprana. Sin embargo, la etiologia exacta del sindrome de bridas
amnidticas es incierta y su curso natural es impredecible. Las diferencias geogréficas observadas en las
prevalencias de nacimiento puede ser una indicacion Util para estudios de factores genéticos y ambientales
candidatos. El manejo debe ser multidisciplinario y €l pronéstico depende de la gravedad de las malforma:

ciones.

(Palabras clave: Sindrome de bridas amnidticas, anillos de constriccion, amputaciones, etiopatologia,

teoria exégena, teoria enddgena).
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I ntroduccién

El sindrome de bridas amnidticas (SBA)
abarca un amplio espectro de alteraciones con-
génitas que se caracterizan por anillos de cons-
triccion, pseudosindactilia, amputacionesy me-
nos frecuentemente maltiples defectos craneo-
faciades, viscerales y ateraciones en la pared
abdomino-toraxicat. Suincidenciavariaentre 1
en1200alenl15 000 recién nacidosvivost4,y
en abortos esponténeos puede llegar a ser de
178 en 10 000. Afecta ambos sexos por igual®,
con unaincidencialigeramente elevada en des-
cendientes afrocaribefios®. Su presentacion tie-
ne un caracter esporéadico, aunque se han publi-
cado algunos casos de recurrencia familiar®”.
El prondstico depende de la severidad de las
anormalidades y de la implicacion de 6rganos
comprometidos. La fisiopatologia de este sin-
drome est4 en discusién, sin embargo, el estu-
dio delosperiodos criticos de laembriogénesis
y organogeénesis han proporcionado una expli-
cacion para entender |0s mecanismos que con-
ducen a este sindrome®.

Una anomalia congénita en general puede
ser debida a malformacion, deformacion y
disrupcion. El SBA se consideraun error en la
morfogénesisdel tipo disrupcion, queresultade
la destruccion secundaria o interferenciade un
Organo o regidn corporal fetal que previamente
teniaun desarrollo normal; pero se produce por
algun factor extrinseco o por interferenciasin-
ternas no heredables®. La causa méas comun de
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anomalias por disrupcion eslarupturaprematu-
ra del amnios (RPA). La naturaleza 'y severi-
dad de las consecuencias de esta ruptura se
encuentra en relacion con el tiempo de gesta-
cion. Lapresencia de bridas fibrosas de origen
corioamniotico en la placenta es el elemento
comun que permite agrupar estas anomalias
con el término de SBAZ2. En el siguiente reporte
se hara referencia a tres casos clinicos en los
cuales se describen diferentes manifestaciones
del sindrome asi como una revision sobre las
teorias etiopatol gicas del mismo.

Casos Clinicos

Caso 1

Recién nacido masculino, producto de ma-
dre de 31 afios de edad, primigesta, embarazo
controlado, de término 38 semanas por fecha
de Ultima menstruacién y ecografia, complica-
do con diagnéstico prenatal de hidrocefalia se-
vera. Al momento del nacimiento presentaade-
mas multiples malformaciones, por lo cua es
trasladado alaUnidad de Alto Riesgo Neonatal .

Antecedentes familiares. Madre afabeta,
ocupacion oficios del hogar, niega anteceden-
tesclinicosy quirdrgicosdeimportancia. Padre
de 26 afos de edad, alfabeta, ocupacion em-
pleado en tienda textil, niega exposicion a
teratbgenos ocupacionales. Sin antecedentes
clinicosy quirargicosdeimportancia.

Antecedentes obstétricos: Niega ingesta
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de medicamentos durante la gestacion. Se rea-
liz6 ultrasonido de control prenatal donde se
diagnostico hidrocefalia severa alas 24 sema-
nas de gestacion. Por tal motivo, fue valorada
por los servicios de Alto Riesgo Obstétrico,
Neurocirugiay la Unidad de Genética M édica.
Este ultimo solicitd realizacion de ecografia
morfogenética, el cua reportd6 embarazo con
feto Unico de 30 semanas, y una hidrocefalia
donde se evidencié aumento importante del dia-
metro biparietal; presentacion cefdlica, situa
cionlongitudinal, dorso anterior, lo quedificulta
lavisualizacién de estructurasfacialesy miem-
bro superior derecho.

Antecedentes perinatales: Producto de
unién no consanguinea. Obtenido por cesarea

Figura 1. Caso 1. Recién nacido masculino con créneo en
forma de trébol, anoftalmia bilateral, malformacion en linea
media facial (Clasificacion Tessier Nimero 3).
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segmentaria bajo anestesia subaracnoidea por
hidrocefaliasevera; llordy respir6 espontanea
mente a nacer, APGAR: 7-8 puntos, a primer
y quinto minuto respectivamente, liquido amni6-
tico claro con grumos, no presentd circular de
cordon umbilical. Peso al nacer 4 600 gy talla
al nacer 52 cm.

Examen fisico: En su ingreso a la Unidad
de Alto Riesgo Neonatal presentaba dificultad
respiratoria; Ballard: 38 semanas. Al examen
fisico se observé notorio aumento de circunfe-
rencia cefélica, presentando perimetro de 47,5
cm, enrelacion al perimetro toréxico de 35 cm;
hidranencefalia, craneo en forma de trébol,
fontanelas tensas, con evidencia de dilatacio-
nes venosas y lesiones costrosas a nivel de
region parieto-occipital, cuero cabelludo liso y
escaso cabello, ausencia parcial de los huesos
del craneo (temporo-parietal izquierdo). Anoftal-
miabilateral, hendiduras pal pebral es pequefias
a predominio izquierdo, parpados ausentes.
Malformacién en linea media facial donde el
defecto alcanzacasi € angulointerno de hendi-
durapalpebral izquierda (Clasificacion Tessier
Numero 3). Se apreciaba tabique nasal corto
con tejido correspondiente a las fosas nasales,
labioy paladar hendido bilateral, figura 1. Pabe-
llones auricularesbilaterales hipoplasicosdeim-
plantacion baja. Extremidades: en mano dere-
cha se apreciaba anillo de constriccion en 3°
dedo, 2°, 4° y 5° dedos hipopl &sicos unidos por
tgjido filamentoso parduzco (pseudosindactilia),
figuras2ay 2b; en mano izquierdase evidencia
disminucion del tamafio de falange distal de 3°

-;-."

Figura 2ay 2b. Caso 1. Mano derecha se aprecia anillo de constriccion en 3° dedo, pseudosindactiliaen 2°, 4° y 5°.
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dedo. A nivel demiembrosinferiores: pie equi-
no varo bilateral, a predominio izquierdo, se
observaanillo de constriccion entercio distal de
pierna, asi como en region proxima de cada
dedo y ausencia de segundo ortejo.

Examenes de laboratorio: Hematologia
completadentro deloslimitesnormal es. Quimi-
casanguinea: hiperglicemia, creatininanormal .
Resultados de hemocultivo y cultivo de LCR:
negativo.

TomografiaAxia Computarizadade craneo
evidenci6 hidranecefalia. Ultrasonido abdomino-
renal no presentd ateraciones y el estudio
ecocardiogréfico reportd foramen oval permea-
bley aneurismadel tabiqueinterauricular.

Presentd evolucién no favorable, fallecien-
do a mesy once dias de edad.

Caso 2

L actante menor masculino, producto de ma-
dre de 38 arios de edad, segunda gesta, emba-
razo controlado, de término (41 semanas mas
dos dias por fecha de Ultima menstruacion),
complicado con proceso aérgico en piel y esca-
biosis, recibié tratamiento topi co con crotamiton
y calamina; ademas de tratamiento multivita-
minico por viaoral durantelagestacion. Referi-
do del Servicio de Ortopediay Traumatologia
para su evaluacion en la consulta de Genética
Médica por presentar amputaciones desde el 2°
a 5° dedo en mano izquierda.

Antecedentes familiares; Madre alfabeta,
ocupacion enfermera, niega antecedentesclini-
cosy quirdrgicos de importancia. Padre de 43
anos de edad, alfabeta, ocupacion pintor auto-
motriz, refiere exposicion ateratdgenos ocupa-
cionales (plaguicidas), sin embargo, €l estudio
toxicol 6gico no reporto alteraciones; niega an-
tecedentes quirdrgicos.

Antecedentes perinatales: Producto de
unién no consanguinea. Obtenido por cesarea
segmentaria bajo anestesia subaracnoidea por
Utero cicatrizal, la causa de la ceséarea anterior
fue desproporcién céfalo-pélvica. Peso a na-
cer: 33009y tallaal nacer: 50 cm. Respiracion
espontédnea @ momento del nacimiento, niega
cianosis eictericiadurante periodo neonatal.

Examen fisico: Realizado a los 30 dias de
nacido. Peso y talla acorde parala edad. Normo-
céfalo, aumento de volumen en region temporo-
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Figura 3. Caso 2. Mano izquierda: seevidenciaamputaciones
del 2° al 5° dedo con anillos de constriccion.

occipital izquierda, nariz con puente concavoy
antevertida; cavidad oral: paladar ojival. Pabe-
[lones auriculares con adecuadaimplantaciony
rotados hacia atras. Torax simétrico, ausculta-
cién cardiopulmonar normal . Abdomen: diastasis
delosrectos. Extremidades: manoizquierda: 1°
dedo sindteraciones, se evidenciaamputaciones
del 2° a 5° dedo con anillos de constriccion,
figura 3. El resto delas de las extremidades sin
evidenciade ateracion. Neurol 6gico conservar
do.

Examenesrealizados. Estudio radioldgico
demanoizquierda: 1°dedo sin alteraciény sélo
se evidencio falange proximal de 2° dedo. Ul-
trasonido transfontanelar reporté ventriculo la-
teral izquierdo dilatado; no se observaron ima-
genes sugestivas de hemorragia. Resonancia
MagnéticaNuclear Cerebral evidencié hipoage-
nesiadel cuerpo calloso con dilatacién ventricular
izquierda. Ultrasonido abdomino-renal reportd
leve pielocalectasiarenal izquierda. Ecocardio-
grama: corazon estructural y funcionalmente
normal.

Caso 3

Recién nacido masculino, producto de ma-
dre de 16 afos de edad, primigesta, embarazo
controlado, de término: 41 semanas por fecha
de Ultima menstruaci6n; complicado con cefa
leay edemaen miembrosinferioresen el Gltimo
trimestre, no precisa aumento de cifra en ten-
sion arterial; ademasrefiere exposicién aCarba-
matos en aerosol durante la gestacion. Referi-
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Figura4a. Caso 3. Mano izquierda: se aprecia ufarudimen-
tariaen 2° dedo, amputacion distal en 3° y 4° dedoy anillode
constriccién en 5° dedo, asi como en antebrazo.

do delaUnidad de Bajo Riesgo Neonatal para
su evaluacion en laconsulta de Genética M édi-
ca por presentar alteraciones estructurales en
mano izquierday ambos pies.

Antecedentes familiares. Madre afabeta,
ocupacion estudiante, refiere gastritis, niega
antecedentes quirurgicos. Padre de 25 afios de
edad, alfabeta, ocupacion comerciante, niega
antecedentes clinicos y quirdrgicos de impor-
tancia, asi como exposicién ateratdgenos ocu-
pacionales.

Antecedentes perinatales: Producto de
unién no consanguinea. Obtenido por cesarea
segmentaria bajo anestesia subaracnoidea por
distociadedilatacién durante el trabajo de parto.
Peso a nacer: 3300 gy tallaa nacer: 47 cm.
Respiracién espontanea al momento del naci-
miento, niega cianosis e ictericia hasta el mo-
mento de la consulta

Examen fisico: Realizado a quinto dia de
nacido. Normocéfalo, hipertricosis en region
frontotemporal bilateral, cejas escasas; nariz
antevertida; boca: paladar ojival. Pabellones
auriculares deimplantacion normal, rotados ha
ciaatrés; cuello corto. Torax simétrico, auscul-
tacion cardiopulmonar normal. Abdomen: her-
niaumbilical. Extremidades. en manoizquierda:
se apreciaba ufia rudimentaria en 2° dedo, am-
putacion distal en 3° y 4° dedo y anillos de
constriccion en 5° dedo y antebrazo ipsilateral,
figura 4a. Pie derecho: 1° dedo hipoplésico,
anillo de constriccion en 4° dedo; pieizquierdo:
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Figura 4b. Pie izquierdo: amputacién de 1° dedo, anillo de
constriccion en 2° dedo y sindactiliaen 4° y 5° dedo.

amputacion de 1° dedo, anillo de constriccion
en 2° dedoy sindactiliaen 4° y 5° dedo, figura
4b. Neurologico conservado. El paciente fue
revalorado alos dos meses de edad presentan-
do adecuado desarrollo pondo-estatura y psico-
motor.

Examenesrealizados: Informeradiol 6gico
de mano izquierda y ambos pies reporté ade-
cuada formacién de metacarpianos, falange
proximal y distal 1° dedo, y falanges proximales
del 2° al 5° dedo. Ausenciadefalangesdistales
del 2° al 4° dedo, con alteracion en lamorfolo-
gia de las falanges medias de los mismos. Pie
derecho: falanges proximalesdel 2° al 5°, dedo
con distorsion de la morfologia de la falange
proximal del 1° dedoy ausenciadistal del mis-
mo; pieizquierdo: ausenciadefalange distal de
1° dedo. Ultrasonido transfontanelar no eviden-
ci6 ateracion para el momento de readlizar e
estudio. Ultrasonido renal reportd leve pieloca-
lectasiarenal izquierda.

Discusion

Algunasdelashipétesisexplicativasdel SBA
fueron propuestas por Torpin®, en el cua la
RPA es un evento precipitante®. EI amnios es
la membrana que cubre la cara fetal de la
placenta formando la superficie externa del
cordén umbilical, surge como unacapade célu-
las epitelial es planas sobre una delgada capade
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mesoblasto. EI embrion y el amnios estan ro-
deados por la membrana corionica que desa-
rrollavellosidades en la segunda semana poste-
rior alafertilizaciony recibelavascularizacion
de los vasos de la aantoides para formar la
placenta. Con el crecimiento embrionario, €l
amnios sedistiende con el fluido amnidticoy se
fusiona con el mesoblasto coriénico. La RPA
provoca variados efectos segun la etapa de
gestacion fetal. Cuando es perforado precoz-
mente, el defecto se expande de manerarpida
pudiendo llegar hasta la zona de insercién
placentariadel cordon umbilical. Larupturadel
amniospermite e pasgedeliquido alainterfase
amniocorionicay el embridn es expuesto ala
superficie interna de la cavidad coridnica esti-
mulando la proliferacion de bandas mesenqui-
matosas adherentes. Estas bandas amnioticas
pueden adherirse a la superficie gelatinosa del
embrién, limitando sus movimientos, como asi
también atrapar y estrangular las estructuras
anatémicasfetales, provocando compresion se-
guidadeisquemiay necrosis. El resultado seria
unaamputacion si la estructura fetal se encon-
trara en desarrollo, mientras que, si estuviese
yaformada, darialugar aun anillo de constric-
cion, esto sucederia a partir de la séptima se-
mana de gestacion?. Esta teoria también cono-
cida como exdgena ha sido acreditada por ob-
servacion ecografica de bridas en embarazos
gue culminaron con la presencia de ateracio-
nes en nifios compatibles con el sindrome. El
andlisis de placentas con signos de RPA tanto
de recién nacidos con este sindrome como de
abortos esponténeos, apoyan también esta teo-
riaf.

No obstante, esta teoria es refutada con
base sustentada en evidencias clinicas y expe-
rimentales que indican que hay una elevada
prevalencia de anormalidades visceral es inter-
nas, dificiles de explicar por la secuencia de
bandas propuesta por Torpin°. Ademas se han
presentado otras malformaciones que presen-
tan un revestimiento amniético histol 6gicamente
normal e indemne, y el frecuente hallazgo de
defectos fetales por disrupcion que no estan en
contacto con bridas. L os experimentos con sus-
tancias vasoactivas en € modelo animal, han
reproducido estas caracteristicasavalando histo-
|6gicamente, que lashemorragias preceden ala
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constriccion de los miembros, amputaciones
entre otros>%. Por esto se piensa que la pato-
geniainvolucralalesién del mesénquima, célu-
las endoteliales de los vasos superficiales del
embrion, del amnios y la ruptura de células
epiblasticas; por o que laformacion de bandas
amnidticas seria un fendmeno tardio y secun-
dario®.

Otra hip6tesis propuesta por Torpin, fue la
denominada “displasia focal fetal”, o teoria
enddgena, la cual sefidla que los defectos aso-
ciados con el SBA obedecen a errores focales
dedesarrollo enlaformacion del tejido conectivo
de los miembros®. Esta no gozé de aceptacion
porque no podia explicar la gran variedad de
lesiones, asimetria, ademas los defectos esta-
ban presentes en estructuras que se formaban
en muy diferentes momentos y que éstos a su
vez, eran derivados de las diferentes capas
germinaes’.

La teoria de Streeter, reexaminada por
Bamforth, lacual no estaen contraposicion con
la primera teoria de Torpin, ya mencionada,
consideraque lafuerzamecanicadelas bandas
amnidticas no solo comprometerialavascul ari-
zacion fetal sino quetambiéninterfeririacon el
desarrollo del disco germinal. Esta explicaria
casos con anormalidades craneanas por inter-
ferencia en el cierre del neuroporo anterior o
migracion de los tejidos de la cresta neural
cefdlicay agunos otros con anomaliasinternas,
como cardiopatias o defectos del cierre de las
paredes corporales?213,

La RPA se ha relacionado con ciertos fac-
tores como: traumatismos abdominales mater-
nos, intervenciones quirdrgicas antes o durante
la gestacion, uso de dispositivo intrauterino®,
malformaciones uterinas, enfermedades del
col&geno: (osteogénesisimperfectay sindrome
de Ehlers-Danlos), ingestion de farmacos:
(clomifeno y anticonceptivos)>**4, La amnio-
centesis, especialmente en casos de biopsiasde
vellosidades coridnicas, también ha sido invo-
lucrada>131516; sin embargo, en la mayoria de
los casos, el SBA es esporadico, con muy bajo
riesgo de recurrencia y sin causa demostra-
ble'?, como los casos presentados en este re-
porte.

Una evaluacion fetopatol 6gica de 18 casos
con SBA, por Moerman y col’, discernieron
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tres tipos de lesiones: bandas constrictivas de
tgjido, adhesiones amnidticas y patrones mas
complejosdelaanomaliadesignados como com-
plejo de pared cuerpo-miembro. Las bandas
constrictivas son causadas por la RPA, donde
se compromete subsecuentemente las partes
fetales y sobre todo las extremidades. Las ad-
hesiones son en particular el resultado de una
ampliafusion entre las partes fetales interrum-
pidas, sobretodo |as cefdlicasy unamembrana
amnidtica intacta. La mayoria de los defectos
craneofaciales (encefaloceles y hendiduras fa-
ciales) que ocurren en estos fetos no son cau-
sados por las bandas amniéticas constrictivas
sino el resultado de una secuenciade disrupcion
vascular con o sinlaadhesi 6n cefal o-amnidtica
Estas observaciones confirman el hecho de que
larupturadel amniosno esunacondicionindis-
pensable para el desarrollo del complejo de
pared cuerpo-miembro. Sin embargo, este com-
plejo es con frecuencia complicado por larup-
turadel amnios sin soporte con laformacion de
bandas constrictivas. El concepto que conside-

ralas tres lesiones en cuestion, como una sim-
ple entidad patogenética es errénea’y conduci-
rainevitablemente aunadiscusioninterminable
entre los seguidores de las dos teorias que
prevalecen. Lasteorias de Streeter y Torpin no
son mutuamente exclusivas, pero explican la
etipatogeniadelos diversostipos de lesiones.
El diagnostico neonatal del SBA esrealiza-
do sdlo en 29 a 50% de los casos. El hallazgo
clinico més coman en este sindrome consiste
en anillos de constriccion de los dedos de las
manos y los pies en 77%, los cuales pueden
presentar multiples anomalias asociadas’. Las
malformaciones craneofaciales pueden ser bi-
zarras y las dteraciones en érganos internos
son infrecuentes®. En latabla 1 se muestran los
posibles hallazgos clinicos presentesen el SBA
y su presencia en los pacientes evaluados. En-
tre las alteraciones genéticas a las que se debe
hacer diagndstico diferencial con SBA tene-
mos: el sindrome del “bebéMichelin” o sindro-
me de los surcos cuténeos circunferenciales
multiples benignos, sindrome de Adams-Oliver

Tabla 1. Hallazgos clinicos presentes en los pacientes evaluados con SBA

Area afectada/Tipo de defecto

Caso 1 Caso 2 Caso3

Craneo-facial

Defecto de cierre de tubo neural: anencefalia
Acalvaria

Encefalocele

Hidranecefalia

Hidrocefalia

Dilatacion ventricular (no especifica)

Estenosis del acueducto de Silvio
Craneosinostosis (Craneo en forma de trébol)
Anoftalmia

Hendidura facial

Labio/Paladar hendido

Alteracion en la pared abdomino-toraxica
Ectopia cordis

Alteracion cardiaca

Onfalocele

Extremidades superiores
Anillos de constriccién
Sindactilia

Pseudosindactilia
Amputacion

Extremidades inferiores
Anillos de constriccion
Sindactilia

Peudosindactilia

Amputacion

4o 4 4 L 4

+

NP

+ o+ o+

C o+
Cot o+

NP: No precisado
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y €l espectro de sindromes de hipogenesia
oromandibular-miembros’. El estudio ultraso-
nografico prenatal permite hacer el diagndstico
al visualizar las bandas amnidticas en un feto
gue muestralimitacionesen sumovimientoy la
presencia de deformidades®’. El diagndstico
se puede confirmar por la ruptura crénica del
corion en cortes histol6gicos placentarios. El
diagnéstico diferencial debe hacerse con res-
pecto a cicatrices 0 sinequias intrauterinas se-
cundariasaintervencionesenlacavidad uterina,
el sindrome del cordén umbilical corto, y tabi-
gue mulleriano, entre otros'®1°,

La secuencia de ADAM (deformidad
amniotica, adhesién'y mutilacion) esunacondi-
cion heterogénea, con un amplio espectro de
anomalias, enlacual estaniguamenteimplica-
das causas intrinsecas como defectos germi-
nales, disrupcion vascular y ateraciones en la
morfogénesis, aternado con causas extrinse-
cas como la ruptura de bandas amnidticas.
Orioli y col®, identificaron 270 casosen Brasil,
con alguna evidencia en piel de constriccion y
ademas presentaban defectos sugestivos de
secuencia de ADAM. Este estudio se realizd
entre 3 020 896 nacidos vivos y muertos, que
abarcael periodo 1982-1998. En lamitad delos
casos presentados, hubo mutilacién (reducci6n)
y deformidad (anillo de constriccion) afectando
la porcion distal de los dedos, sin la presencia
de otros defectos asociados. Acrania, encefa-
locele, hendiduras faciales, coloboma del par-
pado, y celosomia estaban significantemente
asociados a las lesiones en piel. Laincidencia
fue de uno por cada 11 200 nacimientos, man-
teniendo una tendencia estable durante €l pe-
riodo de realizacion del estudio. Un nimero
importante de casos se presentd en personas
gue residian en areas geograficas con atitud
importante, madres con unahistoriaprenatal de
enfermedad febril aguda, uso de medicacién y
sangrado vagina durante el primer trimestre
del embarazo. Se encontr6 ademés una ata
frecuencia en nifios primogénitos, prematuros,
debajo peso a nacer paralaedad gestacional y
presentacion no cefdica. Ladiferenciageogr&
fica observada podia ser una indicacién Util
para estudiar factores genéticos y ambientales
especificos como candidatos a la susceptibili-
dad a la secuencia ADAM.
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El SBA exhibe una diversa variedad de
manifestaciones clinicas que deben ser conoci-
daspararedlizar €l correcto diagndstico clinico
durante el periodo neonatal y asu vez descartar
la coexistencia de otras alteraciones que pue-
den estar presentes. En los casos presentados
en este informe, como otros publicados en la
literatura predominan las lesiones a nivel de
extremidades: anillos de constricciény amputa-
ciones, a pesar de esto la evaluacion clinicay
paraclinica debe ser completa y de forma
sistematizada. L os pacientes eval uados fueron
referidosalaUnidad de GenéticaMédicadela
Universidad de Los Andes, en un periodo deun
ano, lo que representa una frecuencia de 1 por
6 000 nacimientos. El lugar de nacimiento, asi
como deresidenciadelos progenitoresy abue-
los delos propdsitos es diferente, no son cerca
nosy de distintas caracteristicas geogréficas.

El ser producto primogénito fue e Unico
factor de riesgo que estuvo presente en dos de
los casos, tabla 2, lo que coincide con otros
estudios donde el SBA, no se pueden estable-
cer las posibles causas de la entidad. En los
casos comentados en este apartado debemos
resaltar la exposicion a Carbamatos durante la
gestacion enlamadre del caso 3y laexposicion
aplaguicidasen el padredel caso 2, apesar que
el estudio toxicol 6gico no reportd anormalidad.
Las edades maternas fueron diversas, desde
una adolescente de 16 afios, hasta una gestante
tardiade 38 afios, casos 3y 2 respectivamente,
la paciente del caso 1 presentaba para €l mo-
mento de la concepcidn 31 afios. Esta dltima
solo presenté como factor de riesgo ser primi-
gesta, sin embargo, €l producto presento las
mayores alteraciones anatdbmicas de los casos
expuestos, situacion que corroboralo dificil de
establecer las posibles causas etiol 6gicasy asu
vez la poca relacion entre estas y la presenta-
cion clinica. Los diversos factores que pueden
influir enlaaparicion de este esporédico sindro-
me deben ser alin ampliamente estudiados para
establecer su importancia, donde la obtencion
de los antecedentes es un punto importante
para su busqueda. Ademas en este reporte se
estudiaron las diversas teorias etiopatogénicas
propuestas por Torpiny Streeter, donde ambas
explican los diferentes tipos de lesiones que se
pueden presentar en el SBA.
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Tabla 2. Factores de riesgo que pueden influir en la aparicion de SBA en los pacientes estudiados

Factor posible de riesgo

Caso 1 Caso 2 Caso 3

Intervencién quirdrgica abdominal en la madre
Traumatismo abdominal materno
Dispositivo intrauterino

Malformaciones uterinas

Amniocentesis

Enfermedad del colageno:

Osteogénesis imperfecta
Sindrome de Ehlers-Danlos
Clomifeno

Anticonceptivos orales

Zona de residencia rural

Zona de residencia con altitud considerable
(> 1500 m.s.n.m)

Enfermedad febril durante el embarazo
Producto primogénito

Bajo peso al nacer

Presentacion no cefalica

Farmacos:

N i
(1 708) (160)

m.s.n.m.: metros sobre el nivel del mar
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