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RESUMEN

Introduccién: el sindrome de bandas amniéticas abarca unavariedad de anomalias con-
génitas que incluyen la deformacién, disrupciény malformacién de multiples 6rganos.
Este sindrome tiene diferentes manifestaciones clinicas al nacimiento, como anillos
formados por la constriccién de las bandas, amputaciones de extremidades y malfor-
maciones craneofaciales. La incidencia es de aproximadamente 1 en 1,200- 15,000
nacidos vivos. Objetivo: realizar la descripcién de un paciente femenino de 4 meses
de edad que acude al servicio de cirugia oral y maxilofacial del Hospital del Nifo DIF
Pachuca, Hidalgo, México. La paciente presenta deformidad en la regién geniana que
se extiende desde el labio superior hasta la regién infraorbitaria de lado derecho, pit
paracomisural derecho y fisura Tessier 7. Conclusién: se da el diagndstico final de de-
formidad maxilofacial a causa del sindrome de bandas amnidticas y la paciente recibe
tratamiento médico-quirlrgico con un resultado satisfactorio.

Palabras clave: sindrome de bandas amnidticas; congénito; anomalias maxilofaciales;
hendidura facial; pediatria.

ABSTRACT

Backgrond: Amniotic band syndrome encompasses a variety of congenital anomalies
which include deformation, disruption, or malformation of multiple organs, exhibiting
different clinical manifestations at birth, such as rings formed by the constriction of the
bands, limb amputations and craniofacial malformations. The incidence is approximately
1in 1,200-15,000 live births. Objective: To describe a 4-month-old female patient who
attends the oral and maxillofacial surgery service of the Hospital del Nifio DIF Pachuca,
Hidalgo, Mexico, presenting a deformity in the genian region that extending from the
upper lip to theinfraorbital region on the rightside, right paracommissural pitand Tessier
fissure 7. Conclusion: In the final diagnosis of maxillofacial deformity due to amniotic
band syndrome, medical-surgical treatment is received with a satisfactory result.
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Introduccion

El sindrome de bandas amnidticas (SBA), también conocido como ADAM (por sus siglas
en inglés para Amniotic, Deformity, Adhesions and Mutilations), abarca una variedad de
anomalias congénitas que incluyen la deformacién, disrupcién y malformacion de multi-
ples 6rganos (1). Esto debido a la ruptura del saco amniético, el cual produce una serie
de alteraciones asociadas a la formacién de bandas de tejido fibroso mesodérmico (2). El
sindrome exhibe diferentes manifestaciones clinicas al momento del nacimiento, tales
como anillos formados por la constriccién de las bandas y amputaciones de extremida-
des, junto con diversas malformaciones craneofaciales y anomalias toraco-abdominales
(2, 3).

Segln datos epidemioldgicos recientes, la incidencia del SBA es de alrededor 1 en 1,200-
15,000 nacidos vivos y no exhibe una preferencia especial por un género especifico o raza
(4); sin embargo, algunos estudios muestran una ligera preferencia por individuos afro-
caribefos (3). La etiologia del SBA no ha sido totalmente aclarada, pero probablemente
tenga un origen genético.

Dos teorias han sido propuestas para explicar los factores etioldgicos asociados con el
sindrome. Primero, el "modelo intrinseco”, descrito por Streeter en 1930 (5), sugiere la
existencia de una lesién temprana en el embrién con alteraciones en el disco germinal,
que produce unarespuesta inflamatoria del amnios adyacente, lo cual conlleva a la forma-
cién de las bandas fibrosas. Por otro lado, el "modelo extrinseco”, la teoria mas acep-
tada, desarrollada por Torpin en 1968 (6), propone la existencia de una ruptura del amnios
durante el periodo inicial del embarazo, lo que permite que el embrién o feto entre a la
cavidad coridnica y logre un contacto con el lado coridénico del amnios; de tal forma, las
estructuras fetales quedan atrapadas por los septos fibrosos.

Dentro de las anomalias craneofaciales mds comunes y caracteristicas de este sindrome
estan: defectos de la cornea, cavidad orbitaria, anencefalia, meningocele o encefalocele,
colobomas palpebrales, malformacién nasal, parélisis del nervio facial, micrognatismo,
hendiduras faciales verticales u oblicuas, microtia, hiperodoncia, labio y paladar hendido
(7-9).

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino de cuatro meses de edad, producto de la primera gestacion,
con un peso al nacimiento de 3,3 kg, talla de 51 cm, APGAR 8/9. Al momento del parto la
madre tenfa 26 anos. La ultrasonografia prenatal regular secuencial no presentaba datos
relevantes especificos que informara de alguna anormalidad fetal. Antecedentes sistémi-
cosy perinatales de amenaza de aborto a los dos meses por infeccién de vias urinarias, el
cual se remitié con tratamiento no especifico, sin hemorragia anteparto y toxicomanias
negadas. La madre acudid al servicio de urgencias médicas de pediatria al presentar difi-
cultad con su alimentacion, por lo que se realizé interconsulta al servicio de cirugia oral
y maxilofacial del Hospital del Nifio DIF Pachuca, Hidalgo, México. La paciente presen-
taba anillo constrictivo en regién geniana que se extiende desde el labio superior hasta
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la region infraorbitaria de lado derecho, pit paracomisural derecho y fisura Tessier 7 con
mayor afectacién hacia el lado izquierdo (Ver Figura 1).

Figura 1. Fotografias extraorales de la paciente.

A. Fotograffa inicial frontal observandose B. Fotografiainicial lateral derecha C. Fotografiainicial lateral
anillo constrictivo en regién geniana que mostrando la extension supero-lateral izquierdo de la fisura Tessier 7.
se extiende desde el labio superior hasta la del anillo constrictivo hasta la regién
region infraorbitaria de lado derecho, pit suborbitaria, pit paracomisural, y
paracomisural derecho y fisura Tessier 7 con macrostomia. C. Fotografiainicial
mayor afectacion hacia el lado izquierdo. lateralizquierdo de la fisura Tessier 7.

Fuente: Fotografias obtenidas del Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial Hospital del Nifio DIF, Pachuca, Hidalgo, México.

Tras la examinacion fisica intraoral, se observaron sinequias en la regién de la mucosa
palatina de lado izquierdo, que se extienden hasta la comisura ipsilateral sin presencia
de fondo vestibular del lado derecho; también se evidencié division de forma transver-
sal del proceso alveolar a nivel de los molares maxilares bilaterales. Se solicitdé una tomo-
grafia computarizada, en la cual se observé normocéfalo con adecuada formacién de las
fontanelas sin afectacion craneal por la banda amnidtica; en la vista palatina del maxilar
se identificé division del maxilar de forma transversal a nivel de los molares bilaterales
(Ver Figuras 2y 3) y regién mandibular sin malformaciones.

A partir del quinto mes de vida, se decidié protocolizar para procedimiento quirdrgico
en dos tiempos quirlrgicos. El primero con la profundizacién vestibular y retiro de las
sinequias intraorales, asi como el cierre de la macrostomia; en un segundo tiempo quirdr-
gico se realiz6 la palatoplastia (Ver Figura 4).

Figura 2. Reconstruccion tomografica tridimensional.

Se observa: normocéfalo con adecuada formacién de las fontanelas, sin afectacion craneal por la banda

amnidtica, y hueso maxilar con division transversal a nivel de los molares bilateralmente.

Fuente: Tomografia computarizada con reconstruccion 3D de la base de datos del Hospital del Nifio DIF, Pachuca, Hidalgo, México.
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Figura 3. Vista axial de estudio tomografico computarizado
de la regién palatina del maxilar.

Fuente: Tomografia computarizada de la base de datos del servicio de Cirugia Oraly
Maxilofacial Hospital del Nifio DIF, Pachuca, Hidalgo, México.

Figura 4. Fotografia frontal postoperatoria a un 1 afo de evolucién

Fuente: Fotografias obtenidas del Servicio de Cirugia Oraly Maxilofacial Hospital del Nifio DIF, Pachuca, Hidalgo, México.

Consideraciones éticas

Todos los procedimientosrealizados en elestudio que involucraron participanteshumanos
se cifieron a los estdndares éticos del comité de investigacién institucional y/o nacional
y con la Declaracién de Helsinki 2013. Ademés, se siguieron los lineamientos éticos de la
Norma Oficial Mexicana NOM-012-SSA3-2012, para protocolos de investigacion en seres
humanosy de la Norma Oficial Mexicana NOM-004-SSA3-2012, para el uso y confidencia-
lidad de la historia clinica.
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Discusién

El sindrome de bandas amnidticas, secuencia de bandas amnidticas o también conocida
como secuencia de bandas amnidticas disruptivas (OMIM 217100), es un desorden congé-
nito con manifestaciones muy variables, que pueden abarcar desde una simple cicatriz
hasta la formacién de anillos constrictivos en alguna parte del cuerpo (10). Las lesiones
no estan limitadas a alguna localizacién especifica del cuerpo o topologia y, ademas, la
frecuencia de los segmentos que estan afectados son muy variables (11).

Los estudios realizados por Davies et al. (12, 13) reportaron que las deformidades facia-
les representan el 48% (incluyendo hendiduras faciales, labio y paladar hendido) y ence-
falocele del 35,4%. Por otro lado, la gran mayoria de los casos son esporéddicos y el patrén
hereditario o etiologia no estd bien descrita (14).

Existe la clasificacién de Coady y Rayan que soporta el diagndstico del SBA, la cualincluye
cuatro tipos de lesionesy considera la presencia de al menos una de las siguientes: a) anillo
constrictivo, b) deformidad a causa de anillos constrictivos con o sin linfedema distal, c)
anillos constrictivos con sindactilia o acrosindactilia y d) amputacién (15, 16). La division
craneofacial ha sido observada como un hallazgo aislado (ausencia de anillos constricti-
vos en las extremidades). Becerra-Solano et al. (10) propusieron un quinto criterio mani-
festado por una afectacién craneofacial causando hendiduras faciales y/o encefalocele.

Diversos factores de riesgo maternales han sido descritos, incluyendo una edad temprana
de la madre (menos de 19 afios), embarazos (més frecuente en primigestas que en multi-
gestas), bajo nivel socioeconémico, trabajo prematuro (17), consumo de cocaina y abuso
del alcohol (18, 19), tabaquismo (15 cigarrillos por dia) (20, 21), procedimiento de obste-
tricia como amniocentesis, cirugia ldser fetal para transfusiéon feto-feto (12, 22) o, por
Gltimo, vivir en lugares localizados a mas de 2000 metros sobre el nivel del mar (14,23).

Basado en la teoria ectodérmica-mesodérmica (11), se sugiere que la distribucién de
las deformidades en el SBA puede tener una relacién con la cresta Wolffiana (CW). La
CW estd formada por tejido ectodérmico dispuesto alrededor del cuerpo del embrién,
sobre la cabeza y extremidades, aparece alrededor de la formacién de las 30 somitas. Es
una estructura embrionaria especializada involucrada en la formacién de las estructuras
craneofaciales y de las extremidades (24).

Una combinacién de lesiones vasculares, enddgenas y externas pueden converger en el
dafo al ectodermo, lo cual provoca una mala cicatrizacién o disrupcién. Por esa razén,
resulta necesario un evento externo (hipoxia, inflamacién e infeccién) que provoque un
vasoespasmo y una disminucién de la saturacién de oxigeno tisular en el feto junto con
una predisposicién genética (probablemente debido a alteraciones en los genes asocia-
dos con la fibrinolisis o la induccién del coldgeno) (10).

La afectacion craneofacial en el SBA es una condicién rara, el labio y paladar hendido
con hendiduras faciales atipicas en el espectro a lo largo del eje Tessier 3-7 con defectos
oculares son los hallazgos mas distintivos (25).

La estrategia en el manejo del SBA depende de la extensién de las anomalias asociadas. El
tratamiento es generalmente quirdrgico con un abordaje personalizado en cada caso; la
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referencia mas recomendada es el uso de Z plastias o W plastias después de la excisién de
las bandas de constriccion, en un abordaje de uno o dos intervenciones (26).
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