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Resumen

El sindrome de bridas amnidticas (SBA) abarca un
amplio espectro de alteraciones congénitas. La fisiopa-
tologfa de esta dolencia esta relacionada con perfodos cri-
ticos de la embriogénesis y la organogénesis. Se consi-
dera un error de la morfogénesis de tipo disruptivo. Di-
versos estudios intentan mediante diferentes teorfas ex-
plicar la fisiopatologia de esta entidad.

El presente trabajo tiene como objetivo presentar el
relato del tratamiento quirdrgico seguido en un paciente
de 1 ano y 9 meses de edad que padecia deformidad de-
bida a SBA y de paso, hacer una revision de las teorias
etiopatogénicas conocidas sobre esta alteracion congé-
nita.

Abstract

The syndrome of amniotic brides (SAB) covers a
wide spectrum of congenital changes. The pathophysio-
logy of this disease is related there critical periods of
embryogenesis and organogenesis. It is considered an
error in the morphogenesis of such disruption. Many
scholars try to explain theories in the pathophysiology of
this disease. This work aims reports of surgical treatment
of a 1 year and 9 months patient suffered deformation
due to SAB, as well as a review of etiopathogenic theo-
ries.
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Introduccion

El sindrome de bridas amniéticas (SBA) comprende
um amplio espectro de alteraciones congénitas que se ca-
racterizan por anillos de constriccién, pseudosindactilia,
amputacion y menos frecuentemente, multiples defectos
craneofaciales, viscerales y alteraciones de la pared ab-
dominal y torédcica (1).

Ademads de la denominacion SBA se han empleado
otras para esta entidad tales como: displasia de Streeter,
complejo de disrupcién de bandas amnidticas, bandas de
constriccién anular, anillos de constriccién congénitos y
defecto transverso congénito (1).

Su incidencia es de aproximadamente 1 de cada
15.000 recién nacidos vivos (1-4). Los abortos exponta-
neos provocados por esta patologia se estiman en cerca
de 178 por cada 10.000 nacimientos (5). Afecta de forma
similar a ambos sexos com una incidencia ligeramente
mayor en afrodescendentes (6). Su presentacion tiene ca-
rcter esporadico, si bien se han publicado algunos casos
de recurrencia familiar (4-7).

La fisiopatologia de esta dolencia esta relacionada con
periodos criticos de la embriogénesis y de la organogé-
nesis y su prondstico depende de la severidad de las ano-
malias que se presenten y de los érganos comprometidos.

El SBA se considera un error en la morfogénesis de
tipo disruptivo, que resulta de la destruccion secundaria
a la interferencia en un érgano o region corporal fetal que
previamente tenia un desarrollo normal, de algtin factor
extrinseco o por interferencias internas no heredables
(2,5.8.9).

La causa mds comun de las anomalias por disrupcién
es una rotura prematura del amnién (RPA). La naturaleza
y la severidad de esta ruptura se relacionan con el tiempo
de gestacion. La presencia de bridas fibrosas de origen
corio-amnidtico en la placenta es el elemento comin que
permite agrupar estas anomalias como SBA (2).

El presente trabajo tiene como objetivo relatar el tra-
tamiento quirtirgico de un paciente de 1afio y 9 meses de
edad que sufrfa deformididades provocadas por SBA,y
de paso, llevar a cabo una revision de las teorias etiopa-
togénicas de esta entidad congénita.

Caso clinico

Paciente varén de 1 afio y 9 meses de edad que acude
como paciente ambulatorio al Servicio de Cirugia Plas-
tica por presentar malformaciones en miembros desde su
nacimiento. La madre cuenta que usé anticonceptivos
orales al inicio del embarazo, hasta el 5° mes de gesta-
cion y realiz6 de forma tardia la primera consulta prena-
tal. A los 7 meses, mediante examen con ultrasonido, se
diagnosticé una malformacién del antebrazo derecho del
feto.

Tras el nacimiento mediante parto normal, se identifica-
ron una serie de malformaciones que incluian bandas de
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Fig. 1. Detalle de la constriccion y la sindactilia en antebrazo derecho.
Fig. 1. Detalhe de constri¢ao e sindactilias em antebraco direito.

| _

Fig. 2. RX Antero-posterior de la mano derecha (a la derecha) y de la mano
izquierda (a la izquierda).
Fig. 2. RX Antero-posterior de mao direita (a direita) e mao esquerda (a esquerda).

Fig. 3. Vista dorsal de la mano derecha mostrando las sindactilias.
Fig. 3. Visao posterior de mao direita mostrando as sindctilias.

constriccion en el tercio medio del antebrazo derecho y en el
tercer dedo de la mano izquierda, sindactilia y amputaciones
de algunas falanges distales de manos y pies (Fig. 1-4).

Tras los exdmenes preoperatorios de rutina y con el con-
sentimiento por parte de los Servicios de Pediatriay Anes-
tesiologfa, indicamos tratamiento quirtrgico. El plan
operatdrio inclufa la reseccion de las bandas y la realizacion
de zetaplastias para la liberacion de los anillos fibrosos.
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Fig. 4. Detalle de los pies mostrando displasias metatarsianas y sindactilias.
Fig. 4. Detalhe de pés mostrando displasias metatarsianas e sindactlias.

El paciente fue sometido a anestesia general y se res-
petaron todas las normas de asepsia y antisepsia. Reali-
zamos colgajos rectangulares asociados a zetaplastias
para la liberacién del 3° dedo de la mano izquierda y de
la banda de constriccion del antebrazo derecho; después
liberamos el 1° y 5° dedos de la mano derecha mediante
la confeccidn de zetaplastias miltiples para corregir las
retracciones. Las suturas se realizaron con poliamida
4/00.

Fig. 5. Postoperatorio a los 3 afios del antebrazo derecho.
Fig. 5. Pés- operatorio de 3 anos em antebraco direito.

Fig. 6. Postoperatorio a los 3 anos de la mano izquierda.
Fig. 6. Pés-operatério 3 anos em mao esquerda.

La evolucion postoperatoria fue satisfactoria con buen
resultado estético y funcional (Fig. 5-6).

Discusion

El SBA ha sido relacionado con traumatismos abdo-
minales maternos, intervenciones quirdrgicas antes y du-
rante la gestacion, uso de dispositivos intrauterinos (5),
malformaciones uterinas, enfermedades del coldgeno e
ingesta de farmacos (clomifeno y anticonceptivos)
(2,10,11).

El hecho clinico més comtin en este sindrome es la
presencia de anillos de constriccion en los dedos de
manos y pies en el 77% de los casos, pudiéndose presen-
tar multiples anomalias asociadas (5). Entre las altera-
ciones genéticas con las cuales se debe hacer diagndstico
diferencial podemos incluir el sindrome del “bebé Mi-
chelin”, el sindrome de los surcos cutaneos circunferen-
ciales multiples benignos, el sindrome de Adams-Oliver
y el espectro de sindromes de hipogenia oro-mandibular
y de los miembros (2).

Orioli y col. indentificaron en Brasil 270 casos entre
3.020.896 nacidos vivos y muertos en el periodo com-
prendido entre 1982 y 1998. En la mitad de esos casos se
encontraron mutilaciones y deformidades (anillos de
constriccion) que afectaban a la porcién distal de los
dedos, sin la presencia de otros defectos asociados (12).

En el caso de nuestro paciente, optamos por el trata-
miento quirdrgico ante la preocupacién de que durante el
crecimiento del nifio, los anillos de constriccion pudie-
ran impedir el crecimiento normal de las estructuras ad-
yacentes, y asi evitar que se produjeran deformidades
dseas, necrosis por compresion de los ejes vdsculo-ner-
viosos y de otras estructuras.

Debido al rdapido crecimiento de los nifios, muchas
veces, a pesar de haber realizado la escision de las ban-
das amni6ticas, es necesario practicar nuevas cirugfas
pues la propia retraccidén cicatricial puede perjudicar a
las estructuras adyacentes; es por ello necesario hacer un
seguimiento del nifio durante todo su periodo de creci-
miento hasta la adolescencia, y tener en cuenta que siem-
pre puede ser necesaria alguna otra cirugia.

Estan descritos casos en los que las bandas de cons-
triccion se localizan en zonas que probablemente no com-
prometerdn ninguna estructura importante; en esos casos
el tratamiento serd expectante y solo se llevard a cabo la
cirugia si fuera necesaria.

En el caso que presentamos, el paciente no presentd
ninguna complicacién intraoperatoria ni postoperatoria.
El seguimiento evolutivo hasta el momento, 3 afios de
postoperatorio, no ha necesitado ninguna correcién qui-
rirgica adicional, si bien observamos que posiblemente
mads adelante serd nesaria alguna cirugia en el pie y en
las cicatrices.

En el Servicio de Cirugia Plastica de la Universidad
Federal de Pelotas, si bien no somos Servicio de referen-
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cia para este tipo de deformidades, hemos atendido otros
2 casos ademads del que presentamos en este articulo,
menos graves, en los que nuestra eleccion fue la conducta
expectante, presentando hasta el momento evolucién sin
necrosis o compromiso de estructuras.

Conclusiones

El SBA exhibe una variedad de manifestaciones cli-
nicas que deben ser conocidas para llevar a cabo un co-
rrecto diagndstico clinico durante el periodo neonatal y
descartar la coexistencia de otras alteraciones que pudie-
ran estar también presentes.

De esta forma, el diagndstico precoz intrauterino y el
avance de la cirugia fetal podrian, tal vez, minimizar las
deformidades presentes en este sindrome mediante pro-
cedimientos quirdrgicos especializados en centros de me-
dicina fetal para mejorar la parte funcional y estética de
los tejidos y 6rganos afectados.
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Resumo

A sindrome das bridas amniéticas (SBA) abrange um
amplo espectro de alteragcdes congénitas. A fisiopatologia
desta doenca estd relacionada hé periodos criticos da em-
briogénese e organogénese. E considerada um erro na
morfogénese do tipo disrupc¢do. Virios estudiosos tentam
através de teorias explicar a fisiopatologia dessa doenca.
O presente trabalho tem como objetivo o relato do trata-
mento cirdrgico de um paciente de 1 ano e 9 meses que
sofreu deformacodes devido a SBA, como também uma
revisdo das teorias etiopatogénicas da mesma.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome das Bandas Amni6-
ticas, Deformidades congénitas, Tratamento cirdrgico.

Introducao

A sindrome das bandas amniéticas (SBA) abrange um
amplo espectro de alteracdes congénitas que se caracte-
rizam por anéis de constri¢do, pseudosindactilia, ampu-
tacdo e menos freqlientemente multiplos defeitos
craneo-faciais, viscerais e alteragdes na parede abdo-
mino-toracica (1).

Além de SBA, outras denominagdes tém sido utiliza-
das para essa sindrome, incluindo displasia de Streeter,
complexo de disruptura das bandas amnidticas, bandas
de constricdo anular, anéis de constricao congénitos e de-
feito transverso congénito (1).

Sua incidéncia € de aproximadamente 1 para cada
15.000 recém nascidos vivos (1-4), os abortos esponta-
neos causados por esta patologia estdo estimados em
cerca de 178 em 10.000 nascimentos (5). Afetando de
maneira semelhante ambos os sexos, com uma incidén-
cia ligeiramente maior em afro-descendentes6. Sua apre-
sentacdo tem um cardter esporadico, embora se tenha
publicado alguns casos de recorréncia familiar (4-7).

A fisiopatologia desta doenga esta relacionada ha pe-
riodos criticos da embriogénese e organogénese sendo
seu progndstico dependente da severidade das anormali-
dades e da implicac¢do de 6rgdos comprometidos.

A SBA ¢ considerada um erro na morfogénese do tipo
disrupcao, que resulta da destrui¢do secundaria ou inter-
feréncia em um 6érgdo ou regido corporal fetal que pre-
viamente teria um desenvolvimento normal; por algum
fator extrinseco ou por interferéncias internas nao herda-
veis (2,5,8,9).

A causa mais comum de anomalias por disrup¢ao € a
ruptura prematura do amnion (RPA). A natureza e seve-
ridade desta ruptura estio relacionadas com o tempo de
gestacdo. A presenga de bridas fibrosas de origem corio-
amniotico na placenta € elemento comum que permite
agrupar a SBA nestas anomalias (2).

O presente trabalho tem como objetivo o relato de tra-
tamento cirdrgico de um paciente de 1 ano e 9 meses que
sofreu deformagoes devido a SBA, como também uma
revisdo das teorias etiopatogénicas da mesma.

Relato de caso

Masculino, 1 ano e 9 meses de idade, foi encaminhado
ao ambulatério de cirurgia pléstica apresentando malfor-
macgdes nos membros desde o nascimento. A mae relata
ter usado anticoncepcional oral no inicio da gravidez, ao
5° més, tardiamente, foi realizado a primeira consulta pré-
natal. Ao 7° més, através de exame de ultra-som, foi diag-
nosticado malformacdo do feto no antebraco direito.

Apéds o nascimento de parto normal, foram identifi-
cadas uma série de malformacgdes que incluiam bandas
constritivas localizadas no ter¢o médio de antebraco di-
reito e 3° dedo da mao esquerda, sindactilias e amputa-
coes de algumas falanges distais de maos e pés (Fig. 1-4).

Apés exames pré-operatorios de rotina bem como
avaliacdo pré-operatdria pela equipe de pediatria e pelo
servico de anestesiologia foi indicado o tratamento ci-
rdrgico. O planejamento cirtrgico incluiu a resseccio das
bandas e zetaplastias para liberagdo dos anéis fibrosos.

O paciente foi submetido a anestesia geral sendo res-
peitadas as técnicas de anti-sepsia e assepsia, foram rea-
lizados retalhos retangulares associados 4 zetaplastias

Gal
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para liberag@o do 3° quirodactilo da mao esquerda, e da
banda constritiva do antebraco direito, logo ap6s foi rea-
lizada a liberagdo do 1° e 5° quirodéctilos da mao direita
com confec¢do de zetaplastias multiplas no sentido de
corrigir as retracdes. A sintese dos tecidos foi realizada
com poliamida 4/00 (mononylon 4/00 — Laboratério
Johnson & Johnson — Ethicon ®/Brasil).

A paciente apresentou boa evolucdo pds-operatdria
sendo acompanhada no ambulatdrio de cirurgia plastica
apresentando bom resultado estético e funcional (Fig. 5-6).

Discussao

A RPA tem sido relacionada com traumatismos abdo-
minais maternos, intervengdes cirtrgicas antes e durante a
gestacdo, uso de dispositivo intrauterino (5), malforma-
¢des uterinas, enfermidades do coldgeno, ingestdo de far-
macos: (clomifeno e anticonceptivos) (2,10,11).

O achado clinico mais comum nesta sindrome con-
siste em anéis de constri¢do dos dedos das maos dos pés
em 77% dos casos, os quais podem apresentar multiplas
anomalias associadas (5). Entre as alteragdes genéticas
as quais se devem fazer diagndstico diferencial com SBA
podem ser incluidas a sindrome do “beb& Michelin”, a
sindrome dos sucos cutdneos circunferenciais multiplos
benignos, a sindrome de Adams-Oliver e o espectro de
sindromes de hiogenesia oro-mandibular e membros (2).

Orioli e colaboradores identificaram no Brasil 270 casos
entre 3.020.896 nascidos vivos e mortos, no periodo de 1982 a
1998. Na metade desses casos, foram encontras a mutilacio e
as deformidades (anéis de constri¢do) afetando a porcao distal
dos dedos, sem a presenca de outros defeitos associados (12).

No caso do paciente do relato foi optado pelo trata-
mento cirdrgico devido a preocupagdo de que durante o
crescimento da crianga os anéis constritivos impedissem
o crescimento normal das estruturas adjacentes, assim
evitando deformidades dsseas, necrose devido a com-
pressdo dos feixes vasculo-nervosos e outras estruturas.

Devido o crescimento acelerado das criangas, muitas
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vezes, mesmo com a excisdo das bandas constritivas é
necessario fazer novas cirurgias, pois a prépria retragao
cicatricial pode prejudicar as estruturas adjacentes, sendo
necessario o acompanhamento da crianga durante todo o
periodo de crescimento até a adolescéncia, ou seja a ci-
rirgia sempre serd algo que se necessdrio devera ser re-
alizada.

Existem casos em que as bandas constritivas sdo em
locais onde provavelmente nio ird comprometer nen-
huma estrutura importante, sendo o tratamento expec-
tante. Nesses, a crianga deve ser acompanhada durante
sua fase de crescimento e caso seja necessario a cirurgia
deve ser feita.

Em nosso caso o paciente nao teve nenhuma compli-
cacdo intraoperatdria ou no pds-operatdrio. Na evolugdo
em tré€s anos foi observado que ndo necessitaria nenhuma
correcao no momento, mas posteriormente sera necessa-
rio alguma intervencdo no pé e nas cicatrizes, sendo
esses procedimentos reservados para anos futuros.

Nos atendimentos do ambulatério de Cirurgia Plas-
tica da Universidade Federal de Pelotas, apesar de ndo
sermos referéncia nesse tipo de deformidade especifica-
mente, j4 atendemos outros dois casos além deste, con-
tudo menos graves, onde a conduta expectante foi a
escolhida e ambos os casos estdo evoluido sem necrose
ou comprometimento de estruturas.

Conclusao

A SBA exibe uma variedade de manifestacdes clini-
cas que devem ser conhecidas para realizar o correto
diagnostico clinico durante o periodo neonatal e descar-
tar a coexisténcia de outras alteracdes que podem estar
presentes.

Desta maneira o diagndstico precoce intra-titero, com
o0 avango da cirurgia fetal poderiam, quem sabe minimi-
zar as deformidades por meio de procedimentos cirirgi-
cos especializados em centros de medicina fetal,
melhorando a parte funcional e estética dos tecidos e Or-
gaos afetados.



