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Secuencia de bridas amnidticas y atresia bilateral de coanas:

reporte de un caso

Amniotic band sequence and bilateral choanal atresia: a case report

M. en C. Azucena Del Toro-Valero*, Dr. Alejandro Estrada-De la Fuente®, Dr. Héctor Veldzquez Santana®,
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RESUMEN

La secuencia de bridas amniéticas (SBA) es un grupo de mal-
formaciones de tipo disruptivo que afecta principalmente las
extremidades; clinicamente, se observan anillos de constriccion
y linfedema en dedos, brazos y piernas; pseudosindactilias y
acrosindactilias; ademds, existe amputacién congénita de las
extremidades por tumefaccién distal; en algunos pacientes se
han comunicado, con menor frecuencia, alteraciones craneofa-
cialesy del tronco. La etiologfa es atin desconocida y lamayoria
de los casos son aislados. En este informe presentamos el caso
deun paciente masculino, de45 dfas denacido, con diagnéstico
de SBA y atresia bilateral de coanas como hallazgo adjunto; se
revisan las posibles causas del SBA y las alteraciones asociadas.
Palabras clave: secuencia de bridas amniéticas, atresia bilateral
de coanas, disrupcion de extremidades, craneofaciales y del tronco.

SUMMARY

Amniotic band sequence (ABS) is a group malformation that
mainly affects limbs; clinically, constriction rings and lymph-
edema of the fingers, arms and legs, acrosyndactyly and pseu-
dosyndactyly are observed; also there is congenital amputation
of limbs due to distal swelling. Less frequently, craniofacial
and trunk involvement are reported in some patients. Etiology
is still unknow and most cases are isolated. In this report we
present the case of a 45-day-old male with diagnosis of SBA
and bilateral choanal atresia as attached finding, and review
possible causes of SBA and associated alterations.

Key words: amniotic band sequence, bilateral choanal atresia, limb,
craniofacial and trunk disruption.
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INTRODUCCION
La secuencia de bandas amniéticas (SBA) es

una alteracién de tipo disruptivo,' caracterizada
principalmente por anillos de constriccién, lin-
fedema, amputacién de las extremidades feta-
les y acrosindactilia; ademds, secundariamente,
se han comunicado alteraciones craneofaciales y
del tronco.™* Se la denomina también complejo de
ADAM (del inglés, amniotic deformity, adhesions,
mutilations);® con una prevalencia de 1 /11 200 na-
cidos vivos en América latina.’ Su etiologfa atin se
desconoce y la mayoria de los casos comunicados
son aislados.! La atresia bilateral de coanas (ABC),
un estrechamiento u obliteracién primario de la
apertura nasal posterior, ¢ no ha sido comunicada
como parte del SBA.Dentro de las alteraciones en
las estructuras fetales, la secuencia es un encade-
namiento de eventos relacionados entre si por un
mecanismo de produccién en cascada que surgen
de una anomalfa primaria. Cuatro tipos de defec-
tos pueden causar una secuencia:

1. malformacién: anomalias morfolégicas de 6r-
ganos o partes del cuerpo se producen por un
proceso de desarrollo anormal;

2. deformacién: no existe problema en el em-
brién, pero fuerzas mecanicas causan un tras-
torno morfogenético;

3. disrupcién: por procesos destructivos (de ori-
gen vascular, infeccioso o mecdnico) que alte-
ran la estructura fetal después de la formacion
normal;” y

4. displasia: falta de organizacién normal de las
células de uno o de varios tejidos."”

El propésito de este informe es presentar un
paciente con SBA tipico al que se asocia atresia
bilateral de coanas, malformaciéon no comunicada
anteriormente en esta entidad; ademds, se revisan
las teorias etioldgicas del SBA.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 45 dias de edad, pro-
ducto de la tercera gestacion de madre de 34 y
padre de 40 afios de edad, no consanguineos; con
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dos hermanos aparentemente sanos; sin antece-
dentes familiares de importancia. Durante todo el
embarazo la madre cursé con tos productiva, per-
sistente, sin predominio de horario, tratada con
nebulizaciones con salbutamol y, en el segundo
trimestre de gestacion, con infecciones vaginales
reiteradas cuyo manejo se desconoce. El produc-
to fue obtenido por cesdrea a las 36 semanas de
gestacién; peso: 2800 g, con atresia bilateral de
coanas (ABC), encefalocele, hidrocefalia, microf-
talmia derecha y restos de bandas de constriccién
oscuras en dedos de manos y pies; sin datos de las
caracterfsticas de la placenta. Al 5* dfa de vida se
le colocé vdlvula de derivacién ventriculoperito-
neal y se realizé plastia de encefalocele; a las dos
semanas desarrolla neumonia nosocomial. A la
exploracion fisica actual, peso: 3150 g (percentil
3); talla: 52 cm (percentil 20); plagiocefalia fron-
totemporal izquierda, dolicocefalia, cicatriz de
plastia en regién occipital de 10 cm de longitud
y vélvula de pudens en regién temporal derecha,
frontal prominente; ausencia de cejas; microftal-
mia derecha; puente nasal deprimido; hiperplasia
gingival; paladar ojival; pectus excavatum; her-
nia umbilical; marca de constriccién circular por

bandas en regién distal de antebrazo derecho y
dedos 2, 3y 4; ademds de aplasia ungueal y acro-
sindactilia de éstos; mano izquierda con marca
de constriccién circular por bandas en 4 dedo y
acrosindactilia con ausencia ungueal de dedos 2
y 3%; pie derecho con acrosindactilia de dedos 2%
y 3% pie izquierdo ausencia de dedos 1%, 24y 3%,
acrosindactilia y marca de banda de constriccién
de 5 dedo (Figura 1).

Los estudios de laboratorio se encontraron
dentro de pardmetros normales; el cariotipo con
resolucién de 550 bandas y técnica de bandeo G
en 40 metafases se informé: 46, XY; en las radio-
grafias se observé ausencia de la 24 falange distal
de mano derecha y de 24 y 3 falanges distales
en mano izquierda; pie derecho, pérdida de fa-
langes medias y distales; en pie izquierdo ausen-
cia de todas las falanges distales. Ecocardiograma
normal. La tomograffa axial computada simple
de crédneo revelé: microftalmia derecha, encefa-
locele frontoparietal y megaventriculo derecho
(Figura 2). La ABC con placa atrésica mixta se
confirm6 por tomografia axial computada, reali-
zédndose correccién via endoscopica a los 10 me-
ses de edad (Figura 3).

Ficura 1. Fotografias clinicas del paciente. A: frontal prominente, ausencia bilateral de cejas, microftalmia derecha, puente
nasal deprimido. B: mano derecha con sindactilia fenestrada (acrosindactilia) y ausencia de ufias de 2%, 3" y 4 dedos, y
marca de bandas de constriccion a nivel distal (flecha negra). C: mano izquierda con marca de bandas de constriccion en
primer y 4 dedos (flechas negras), sindactilia fenestrada (acrosindactilia) de 2% y 3* dedos (flecha roja). D: marca de bandas
de constriccion a nivel distal de pierna derecha (flecha negra) y pie derecho con sindactilia fenestrada (acrosindactilia)

de 2%y 3° dedos (flecha roja). E: Pie izquierdo con ausencia de dedos 17, 2% y 3" y sindactilia fenestrada (acrosindactilia);
banda de constriccion de 5 dedo (flecha negra)
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DISCUSION

La etiologfa del SBA es atin desconocida y po-
lémica. Existen dos teorfas, la endégena propues-
ta por Streeter en 1930, que supone que ciertos
errores del desarrollo en la formacion del tejido
conectivo de las extremidades causan anomalfas®
y la fuerza mecdnica de las bandas amniéticas
compromete la vascularizacién fetal, alterando la
programacién y organizacion bdsica del feto du-
rante la embriogénesis;'? por otro lado, la teorfa
exdgena, la mds aceptada’ y propuesta por Tor-
pin en 1965, describe la ruptura temprana del am-
nios"!'y existencia de oligohidramnios, con dafio
de las partes fetales por el contacto del feto con el
mesodermo de la cavidad coriénica y desarrollo

de bandas fibrosas desde la superficie del amnios
fragmentado que atrapan estructuras y causan
anillos de constriccién en dedos, amputaciones
y abrasiones de la piel que producen los defec-
tos de disrupcién.'®'®!! Otras anomalias existen-
tes (como las de 6rganos internos) no pueden ser
explicadas por las teorfas anteriores, por lo cual
Lockwood'? propuso una tercera teorfa, llama-
da vascular, donde los dafios vasculares fetales
superficiales producen sangrado, ulceraciones y
lesiones ectodérmicas con amputaciones posterio-
res!? Van Allen y cols. (1992) presentan eviden-
cia de infartos uterinos por émbolos que pueden
causar defectos terminales de reduccién de extre-
midades y anillos de constriccién similares a los

FiGura 2. Tomografia axial computarizada simple de crdneo que revela microftalmia derecha (flechas blancas en Ay B);

encefalocele y megaventriculo derecho (flechas blancas en C y D)
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de la SBA en ausencia de anomalias del amnios.*
Por lo tanto, con las teorfas descritas, se concluye
que la SBA puede corresponder a etiologfas dis-
tintas, no del todo aclaradas hasta nuestros dias.'?
Se trata de un cuadro heterogéneo en cuanto a sus
posibles causas.’

Las anomalias principales encontradas en la
SBA son la amputacién de extremidades o dedos
por bandas de constriccién, linfedema, seudosin-
dactilia y acrosindactilia®* (cutdnea si involucra
piel o compleja cuando involucra hueso; comple-
ta si involucra ufias e incompleta si no lo hace),"
caracteristicas presentes en la mayoria de los ca-
s0s.’ Sin embargo, el 77% de los pacientes presen-
ta ademads alteraciones craneofaciales, tordcicas,
de columna, abdominales y genitales.** Se han
comunicado casos con manifestaciones clinicas
atipicas, por lo que la expresién clinica es muy
variable en la SBA 2?

El diagnéstico diferencial incluye el sindrome
de Adams-Oliver, que es una raro cuadro genéti-
co con un tipo de herencia tanto autosémico do-
minante como recesivo; los criterios diagnésticos
principales son defectos terminales transversos de
extremidades y aplasia cutis congénita.'

En cuanto a la atresia de coanas, sus bases
etiopatolégicas no estdn claras actualmente. Se
pueden explicar por la persistencia de las mem-
branas bucofaringea y nasobucal del mesodermo,

que forma adherencias en la regién coanal o por
disfuncién mesodérmica secundaria a factores lo-
cales.® La dltima teorfa podria ser la explicacion
del caso comunicado en este articulo, ya que la
compresién del feto durante la gestaciéon por el
oligohidramnios podria ser un factor local, por la
compresién de cavidades craneofaciales, que im-
pidiera que no se llevara a cabo el adelgazamiento
de la membrana que separa las cavidades nasales
de las orales ni la ruptura posterior del epitelio
nasal y oral para la formacién de las coanas (na-
rinas posteriores). En la bibliografia médica no
existen otros estudios que hayan relacionado a la
SBA con atresia de coanas bilateral.

Una de las posibles explicaciones de la SBA en
nuestro paciente es que la madre tuvo tos y ex-
pectoracién durante la gestacién, por lo que pudo
haber un esfuerzo constante al toser que causara
el desprendimiento de las bandas y la exposicién
directa del feto al mesodermo de la cavidad cori6-
nica, lo cual refuerza la teorfa exégena de Torpin.
Se han comunicado tanto casos aislados como fa-
miliares,* sin un tipo de transmisién de herencia
especifico.? El diagnéstico oportuno de la SBA es
esencial para brindar atencién integral al pacien-
te y asesoramiento genético a la familia. Los casos
esporadicos no representan un riesgo aumentado
para futuros embarazos de la pareja,? informacién
que es relevante en el asesoramiento genético. B

FiGURA 3. Atresia bilateral de coanas. Vision endoscépica de la porcién coanal cuya luz se encuentra disminuida en un 95%

(flechas)
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