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Introduccion

La secuencia de bridas amni6ticas (SBA) cons-
tituye un conjunto de defectos disruptivos fetales
que pueden involucrar a los miembros, el tronco y
la region craneofacial.

Las bridas o bandas amni6ticas se deben a la
ruptura del amnion y consisten en fibras de diame-
tro variable o en retazos de membrana amniética.
Pueden constituir un hallazgo ecografico, coexis-
tiendo con un feto sano, o asociarse a un patrén de
defectos, cuya gravedad marcara el pronoéstico del
feto o neonato.

Los defectos relacionados a bridas amnidticas
no son hallazgos raros, siendo su incidencia aproxi-
madamente un 0,5 por mil recién nacidos vivos!y
alrededor de cuatro veces mayor en fetos muertos.?

Se han publicado algunos casos familiares,* pe-
ro en la mayoria se trata de ocurrencias esporadi-
cas. Por lo tanto su etiologia, que hasta el momento
se desconoce, seria predominantemente ambiental
y no genética, y su riesgo de recurrencia bajo.

Varias teorias intentan explicar la patogenia de
los defectos asociados a bridas,*® siendo la disrup-
tiva mecanica la mas aceptada en la literatura. El
desarrollo fetal se veria interferido tanto por las bri-
das amni6ticas como por el efecto compresivo de
un oligoamnios secundario a la ruptura del amnion
y a la reabsorcion por parte del corion denudado.’

a. Centro Nacional de Genética Médica, Buenos Aires,
Argentina.

b. Seccién Genética Médica, Hospital Materno Infantil Ra-
mon Sarda, Buenos Aires, Argentina.

¢. Unidad Anatomia Patolégica, Hospital Materno Infantil
Ramon Sarda, Buenos Aires, Argentina.

d- Departamento de Biologia Celular, Histologia, Embriolo-
gia y Genética. Primera Unidad Académica. Facultad de
Medicina, Universidad de Buenos Aires, Argentina.

* Rotantes en el area clinica del sector Genética Médica
del HMIRS.

No obstante, en numerosos casos no se obser-
van bridas adheridas al feto ni a la placenta y con
frecuencia coexisten defectos no claramente atri-
buibles a bridas,*!® por lo cual los mecanismos pa-
togénicos contintian siendo motivo de discusion.

Los objetivos de este trabajo fueron describir
la variabilidad de los defectos asociados a bridas
amnio6ticas y discutir las teorias patogénicas exis-
tentes.

Descripcion de defectos asociados a
bridas amnidticas

El espectro clinico de la SBA afecta fundamental-
mente a los miembros, la regién craneofacial y el as-
pecto ventral del tronco, aislados o en combinacion.
Los defectos de miembros abarcan desde hipoplasia
digital distal, anillos de constriccion y pseudosin-
dactilias (Figuras 1, 2, 3), hasta amputacion comple-
ta de miembros (Figura 4). Los defectos craneofacia-
les incluyen acrania con exencefalia, encefalocele,
disrupcion del macizo facial, involucrando a las 6r-
bitas, con ausencia de los globos oculares, fisuras
faciales y orales tipicas o atipicas. Frecuentemente
se observa traccién de las estructuras nasales y del
labio superior hacia la region frontal, mediante una
banda de piel adherida al borde del defecto cranea-
no (Figura 5).

Las anomalias del tronco constituyen defectos
de cierre abdominales, toracicos o combinados,
generalmente paramediales,? con evisceracion de
organos (Figura 6). Cuando coexiste amputacion
de un miembro, éste suele ser ipsilateral al defecto
de la pared.

Las bridas amnidticas coexistentes varian des-
de una telarafia de bandas y retazos amniéticos
envolviendo al feto (Figura 7)," extensas adhesio-
nes entre el amnion placentario y partes fetales
(en general craneofaciales), a bridas adheridas a
los extremos digitales (Figura 8) y ocasionalmente
localizadas en la superficie placentaria (Figura 9),
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Figura 1. Anillo constrictivo e hipoplasia distal de Figura 4. Ausencia e hipoplasia de 4 dedos, con
dedos 3y 4. Extremo distal necrético del segun- brida adherida al munén.
do dedo.

Figura 5 a. y b. Amputacion de pierna derecha.
c. Mismo paciente: anillo constrictivo proximal a
tobillo izquierdo.

Figura 2. a. y b. Hipoplasia distal de 4 dedos,
sin evidencia de bridas ni signos de necrosis.
c. Mismo paciente: Apéndice de piel (2 cm de
longitud) en flanco izquierdo.

Figura 6. Feto femenino, enredado en bridas y re-
tazos amnioticos. Hipoplasia de dedos de mano
izquierda, defecto de pared téracoabdominal,
fisuras orales, defecto de calota. Cordén corto.
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hasta la ausencia total de bridas, tanto por examen
macroscépico como histopatoldgico.®

Con frecuencia se asocian defectos no claramen-
te atribuibles a un efecto mecanico por bridas, tanto
internos, por ejemplo, holoprosencefalia, agenesia
renal, anomalias gonadales y cardiopatias,'’ como
externos, por ejemplo, polidactilias. El hallazgo de
apéndices de piel (Figuras 2y 6), a veces semejando
estructuras digitales ectépicas, junto con defectos
craneofaciales, de cierre de pared toracoabdominal,
poli y oligodactilias, entre otros, ha sido interpre-
tado como una entidad homoéloga al sindrome de
desorganizacién descripta en el raton y cuya etio-
logia seria una mutacioén autosémica dominante.'?!?

Discusién

Teorias
Las principales teorias que intentan explicar la

ocurrencia de bridas amnio6ticas y defectos asocia-

dos son:

1. Displasia del disco germinal. Segiin Streeter,® el
origen seria un defecto intrinseco embrionario
que se expresa tanto en el embrién como en el
amnion, por la intima relacion espacial que exis-
te entre el disco germinal y el saco amni6tico
en la etapa de embrion bilaminar. Las anomalias
presentes en el embrién no se deberian a un
efecto mecanico de las bridas sino al defecto
embrionario primario.

2. Disrupcion mecanica. Torpin’ sostiene que la
causa primaria seria la ruptura del amnion, un
hecho relativamente frecuente, y los defectos
presentes en el feto la consecuencia directa
de la accion mecénica disruptiva ejercida por
las bridas resultantes. Tanto la extension de
la ruptura como el momento en el que ocurre
determinan el pronédstico fetal, con defectos
tanto mas graves cuanto mas precoz la ruptu-

Figura 7. Bridas en superficie placentaria.

ra." El amnion tenderia a separarse del corion
por filtracién del liquido amnidtico entre ambas
estructuras. Tanto el amnion desprendido, flo-
tando libremente en la cavidad amni6tica como
las bandas fibrosas formadas a partir de dicho

Figura 8. a. Encéfalocele frontal. Defecto disrup-

tivo mediofacial con traccion de estructuras hacia
region frontal. b. Mismo paciente: dos apéndices
yuxtapuestos en dorso.

Figura 9. Defecto de cierre de pared abdominal
a nivel del anillo umbilical. Bridas adheridas al

borde del defecto con evisceracion de higado e
intestino. Corddn parcialmente inserto y bifurcado.
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amnion podrian atrapar y adherirse a partes fe-

tales, produciendo las lesiones observadas.

3. Disrupcioén vascular. Van Allen y colaborado-
res® postulan que tanto las bridas amniéticas
como los defectos asociados ocurririan por un
dafo vascular, con alteracion del flujo e incom-
pleto desarrollo embrionario, debido a necrosis
hemorragica y anoxia. Sugirieron que el evento
ocurriria entre las 4 y 6 semanas de gestacion y
apoyaron su teoria en el frecuente hallazgo de
malformaciones internas, a la ipsilateralidad en-
tre los defectos, asi como a la frecuente ausen-
cia de bridas en casos tipicos de SBA. En caso
de existir bridas adheridas a partes fetales, la
causa seria la adherencia del amnion a areas de
necrosis preexistentes en el embrion.

La displasia germinal como teoria abarcativa
La observacion de los tipos de defectos asocia-

dos a bridas, asi como la revision de la literatura,

sugieren que el solo efecto disruptivo mecanico no
es suficiente para explicar todo el espectro de la

SBA. A pesar de que las teorias podrian no ser ex-

cluyentes entre si, la de Streeter® es la que permite

incluir a las dos restantes: la "displasia germinal"
seria la causa primaria de un amnion propenso a la
ruptura y de un defecto de piel, dado el origen co-
min de ambos, que frecuentemente se manifiesta
mediante apéndices y sindactilias. Adicionalmente
daria lugar a un sistema vascular hipoplésico, pro-

penso al colapso y a la obstruccion, ocasionando a

su vez hipoplasia de miembros, agenesia de 6érganos

y otros defectos no explicables por el efecto direc-

to de bridas. Finalmente, explicaria la ausencia de

bridas en un niimero considerable de casos compa-
tibles con SBA.

Si semejante defecto intrinseco embrionario fue-
ra la causa primaria de la SBA, la acci6n disruptiva
por parte de bridas, la que, en base a la observacion
clinica y a evidencias ecograficas'® de hecho existe,
puede ser considerada como un efecto colateral y
secundario.

Desorganizaciéon en humanos

La ocurrencia en humanos del sindrome de des-
organizacién, como homolégo a la entidad genéti-
ca descripta en el raton,' resulta al menos dudosa.
Hasta la fecha no se ha identificado ninguna muta-
cioén que pudiera estar involucrada y, segtin nuestro
conocimiento, no existen reportes de recurrencia
familiar, esperable para una entidad autosémica
dominante, aun con baja penetrancia.'

Por otra parte, en los pocos casos familiares de
SBA descriptos, podria tratarse de una entidad ge-
nética cuyo origen ain no ha sido aclarado.
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Finalmente, resulta fundamental establecer un
claro diagnéstico diferencial entre las anomalias
disruptivas asociadas a la SBA y defectos similares,
como por ejemplo, anencefalia, cuya diferente etio-
patogenia requiere otro asesoramiento, con dife-
rentes riesgos de recurrencia. Ademas, se enfatiza
la importancia de los hallazgos placentarios como
contribucion al diagnéstico diferencial entre estas
anomalias.
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