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RESUMEN

La secuencia de bandas amnidticas es el término aplicado a una amplia gama de anomalias congénitas, asociadas a bandas fibrosas
fetoplacentarias que pueden producir disrupcion, deformacion o malformacion. Su patogenia es desconocida, debatida y probablemente
heterogénea. Objetivo: Describir los factores de riesgo y las caracteristicas clinicas en una serie de 17 casos de la secuencia de bandas
amnidticas en pacientes evaluados en la Unidad de Genética de la Universidad de Los Andes, en Mérida, Venezuela. Métodos y
pacientes: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes nacidos en el Instituto Autonomo Hospital Universitario de Los Andes y
evaluados en la Unidad de Genética Médica de la Universidad de Los Andes, con diagnostico clinico de secuencia de bandas amniodticas
desde 2009 a 2019. Resultados: La presencia de un nivel socioecomico y educacional bajo y la edad paterna menor de 29 afios fueron
los principales factores de riesgo en 70,59%; seguido del embarazo no planeado o deseado en 58,82%. El miembro superior izquierdo y
el inferior derecho fueron los segmentos mas afectados en 76,47% y 58,82%, respectivamente y la presencia de labio-paladar hendido
fue la alteracion asociada mas frecuente en 29,41%. Conclusiones: La secuencia de bandas amnidticas es una entidad heterogénea y en
ocasiones se encuentra asociada a malformaciones congénitas de diversos tipos. Pueden intervenir tanto factores de riesgo genéticos
como adquiridos. Requiere un abordaje multidisciplinario y el prondstico depende del momento del diagnostico, tipo y localizacion de
las anomalias.
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SUMMARY

The sequence of amniotic bands is the term applied to a wide range of congenital anomalies, associated with fetoplacental fibrous bands
that can cause disruption, deformation or malformation. Its pathogenesis is unknown, debated, and probably heterogeneous. Objective:
To describe the various risk factors present and the clinical characteristics in a series of 17 cases of the sequence of amniotic bands in
patients evaluated at the Genetics Unit of the University of Los Andes, in Méri-da, Venezuela. Methods and patients: The medical
records of patients born at the Autonomous Institute Hospital Universitario de Los Andes and evaluated at the Medical Genetics Unit of
the University of Los Andes were reviewed, with a clinical diagnosis of amniotic band sequence from 2009 to 2019. Results: The
presence of a low socio-economic and educational level and paternal age under 29 years corresponded to the main risk factors in 70.59%;
followed by unplanned or desired pregnancy in 58.82%. The upper left and lower right limbs were the most affected segments in 76.47%
and 58.82%, respectively, and the presence of a cleft lip-palate was the most frequent associated alteration in 29.41%. Conclusions: The
sequence of amniotic bands is a heterogeneous entity and is some-times associated with various types of congenital malformations. Both
genetic and acquired risk factors can be involved. It requires a multidisciplinary approach and the prognosis depends on the moment of
diagnosis, type and location of the anomalies.
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INTRODUCCION

La secuencia de bandas amniodticas (SBA, OMIM
#217100) es el término aplicado a una amplia gama de ano-
malias congénitas (1,2), asociadas a bandas fibrosas fetopla-
centarias que pueden producir disrupcion, deformacion o
malformacion, sin un patrén anatémico consistente (1,3) y
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suelen presentar una distribucion asimétrica (3). Las anoma-
lias involucran estructuras externas con o sin disrupcion de la
pared corporal o malformaciones internas que varian en gra-
vedad y localizacion (1,3).

La patogenia de la SBA es desconocida, debatida y proba-
blemente heterogénea. Existen diferentes teorias que tratan de
explicar la patogénesis, sin embargo, ninguna de estas hipo-
tesis en forma individual puede explicar cada una de las ano-
malias observadas en la SBA, por lo que se ha propuesto
como una entidad multifactorial en la que pueden participar
diversos procesos (1) y en al menos una par-te de los casos
pueden tener una base genética (4).

La prevalencia es variable, desde 0,1924 a 8,125 por
10.000 nacimientos (1,5). Esta variabilidad radica en diferen-
tes terminologias, clasificacion y poblacion en estudio. Es
mayor en fetos de 9-20 semanas de gestacion (178,5 en
10.000) y en 6bitos (191 en 10.000). Se ha estimado que de
cada 100 casos de SBA, alrededor de 90 se abortan esponta-
neamente, cinco son obitos e igual niimero nacen vivos, por
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lo que su frecuencia es usualmente subestimada (1). En
Latinoamérica, la prevalencia al nacer fue homogénea en 10
de 11 paises, excepto en Bolivia, donde la tasa de prevalencia
de nacimientos fue dos veces mayor (4).

El SBA es por lo general esporadico (1,2,5), con un riesgo
de recurrencia similar al de la poblacion general (<1 %). En
casos familiares, los riesgos deben ser calculado para cada fa-
milia en particular (1). En el 29,6 % de los casos se encontro
anomalias asociadas. Por su parte, los casos aislados pueden
ser el resultado de una causa extrinseca (2).

Se presenta una seric de 17 casos de la SBA en
pacientes evaluados en la Unidad de Genética Médica de la
Universidad de Los Andes (UGM-ULA), en Mérida,
Venezuela con el objeto de describir los hallazgos clinicos
exhibidos y enumerar los diversos factores de riesgo que
pueden formar parte de la etiopatogenia de dicha anomalia
congénita.

METODOS

Se revisaron las historias clinicas de los pacientes nacidos
en el Instituto Autonomo Hospital Universitario de Los
Andes, en Mérida, Venezuela y evaluados en la UGM-ULA,
con diagnostico clinico de secuencia de bandas amnioticas
desde 2009 a 2019. Los datos fueron llevados a un instrumen-
to, el cual fue revisado y aprobado por dos expertos en
Pediatria, Genética y Dismorfologia, con el objeto de descri-
bir los factores de riesgos presentes, asi como los hallazgos
clinicos encontrados en los pacientes estudiados.

RESULTADOS

De un total 17 casos de la SBA, 16 (94,12 %) eran proce-
dentes del Estado Mérida y uno (5,88 %) del Estado Zulia (Sur
del Lago). Fueron de sexo femenino nueve casos (52,94 %).
La presencia de un nivel socioeconémico y educacional bajo,
asi como la edad paterna menor de 29 afios fueron identifica-
dos como los principales factores de riesgo en 70,59 % (Tabla
1); seguido del embarazo no planeado o deseado en 58,82 %
(Tabla 2). La procedencia rural y la nuliparidad se determind
en 52,94 % (Tabla 1 y 2). Por otra parte, se presento el antece-
dente de prematuridad en siete de 16 casos (43,75%) (Tabla 2).
El uso de aspirina y/o acetaminofén estuvo relacionado
29,41% y finalmente el uso de anticonceptivos orales en 23,53
%, asociado a hemorragias en todos ellos (Tabla 1).

El miembro superior izquierdo y el inferior derecho fue-
ron los segmentos mas afectados en 76,47 % y 58,82 %, res-
pectivamente. La presencia de labio-paladar hendido fue la
alteracion asociada mas frecuente en 29,41 % (Tabla 3).

DISCUSION

Se han planteado una serie de factores riesgo en la SBA
con resultados diversos, en el que se han atribuido la interac-

12 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2021; Vol 84 (1): 11 - 15

Tabla 1. Factores de riesgo sociodemograficos, habitos
psicosociales y uso de farmacos en el SBA

Factor de riesgo Z‘grggg?g?ézl Porc(:%r;taje
Sociodemografico

Sexo

Masculino 8/17 47,06
Femenino 97 52,94
Edad materna < 20 afios 5117 29,41
Edad paterna < 29 afos 12117 70,59
Procedencia

Urbano 8/17 47,06
Rural 97 52,94
Habitar zona > 2000 msnm 317 17,65
Consanguinidad parental onr* -
Habitos psicosociales

Tabaquismo (>15 cig/dia) 117 5,88
Exposicion a la cocaina 0/17 -
Otras drogas (Marihuana) 117 5,88
Alcoholismo 117 5,88
Farmacos

Aspirina y/o acetaminofén 517 29,41
Misoprostol 017 -
Anticonceptivos orales 4/17 23,53

*Isonimia en un caso

cion de factores genéticos y ambientales (1). Entre estos ulti-
mos, se han descrito antecedentes obstétricos que muestran
una tendencia a afectar mas frecuentemente a las mujeres que
se encuentran en sus primeros afios de reproduccion. Se ha
encontrado ademds una relacion inversa entre el nimero de
embarazos y la frecuencia de presentacion de esta anomalia
congénita (6), considerandose a la nuliparidad un factor de
riesgo (5). Asi mismo los embarazos no planificados, naci-
mientos prematuros, bajo peso al nacer (4,5), presencia de en-
fermedades maternas durante el embarazo (2), elevacion de
las cifras de glicemia (4), antecedentes de hemorragias y trau-
mas durante la gestacion (2). Otros factores son los procedi-
mientos obstétricos, como la biopsia de vellosidades coriales,
amniocentesis y otros procedimientos como la cirugia laser
fetoscopica para casos de sindrome de transfusion feto-fetal
(5). En concordancia con lo descrito, en la presente serie se
observa que en alrededor de la mitad de los casos se reporta
embarazos no deseados, nuliparidad, cesareas y partos pre-
término. Asi como en un tercio de los mismos se asocia la
presencia de fiebre en primer trimestre y en un cuarto de la
muestra con infecciones intrauterinas, debiendo descartarse
teratogénesis por toxoplasmosis, virus de la rubéola, citome-
galovirus y herpes entre otras (1).




Tabla 2. Factores de riesgo obstétricos-perinatales
y sistémicos en el SBA

Factor de riesgo ggrggg?g?;il Por((:oe/or;taje
Obstétricos

Embarazo no planeado 10117 58 82
o deseado ’
Nuliparidad 917 52,94
Multiparidad 017 -
Intento de aborto 2117 11,76
Utero bicorne 0/17 -
Fibroides uterinos 017 -
Embarazo ectdpico o7
tmasire dlo gesiagion 5/17 20,41
Infeccion intrauterina 3/17 17,65
Oligohidramnios 2117 11,76
Biopsia VC/amniocentesis o7 -
Cerclaje 017 -
Cirugia fetoscopica laser 0/17 _
transfusion feto-fetal

Parto pretérmino 7/16* 43,75
T 25
ggegrei;r;iggmer trimestre 5/17 20,41
Tipo de parto

Vaginal 6/17 35,29
Cesarea 1117** 64,71
Sistémicos

Obesidad 017 -
Sindrome de Ehlers-Danlos 017 }
tipo IV (OMIM #130050)

Osteogénesis imperfecta 017 )
(OMIM #166200)

Epidermdlisis ampollosa 017 }

(OMIM131750-226600)

*No precisado en un caso
**Tres casos con cesarea anterior

En relacion con la exposicion materna a farmacos y la
SBA (2), se conoce que el uso temprano del acetaminofén
tiene un efecto confuso (4). El uso de este medicamento debe
interpretarse con precaucion porque pueden confundirse por
la indicacion de uso. En particular, la fiebre se ha implicado
como un disruptor vascular y se ha asociado a otras malfor-
maciones (1,4). En el presente estudio, el uso de aspirina y/o
acetaminofén estuvo presente en mas de un cuarto de los
casos y los anticonceptivos orales asociados con sangrado ge-
nital en el 23,53 %.
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Tabla 3. Hallazgos clinicos encontrados
en los pacientes con SBA

e
Miembro superior derecho 8/17 47,06
Miembro superior izquierdo 13/17 76,47
Miembro inferior derecho 10/17 58,82
Miembro inferior izquierdo 9/17 52,94
Otros

Labio-paladar hendido 5117 29,41
Pie equino varo 3/17 17,65
Aplasia cutis congénita 2117 11,76
Anoftalmia 2117 11,76
Cardiopatia congénita 2117 11,76
Pielocalectasia renal 2117 11,76

Dentro de los factores sociodemograficos ligados a la
SBA se sefiala el bajo nivel socioecondmico (2) y educativo
(4,5), asi como la edad joven del padre (5). Estos tres aspectos
estan presentes en casi las tres cuartas partes de los casos.

Otros factores de riesgo es el uso del tabaco en los proge-
nitores, como la cocaina que actian como un potente efecto
vasoconstrictor, que puede daiar el flujo uteroplacentario du-
rante periodos criticos en el desarrollo. Ademas, el monoxido
de carbono que se asocia a hipoxia fetal (1), y el alcohol tam-
bién podria estar implicados (5).

Respecto al incremento en la frecuencia de la SBA en po-
blaciones que viven a mayor altitud (sobre 2.000 metros
sobre el nivel del mar) (1,5), se ha propuesto un mecanismo
de hipoxia, aunque no pueden descartarse variantes genéticas
propias de dichas poblaciones (1). Un estudio latinoamerica-
no sobre malformaciones congénitas ha demostrado que hubo
un exceso de casos de SBA en poblaciones que viven a gran
altitud (4).

Este estudio resalta la presencia de un nivel socioecono-
mico y educacional bajo seguido de un embarazo no planeado
o deseado, factores de riesgo que pueden estar relacionados
en su etiopatogenia.

Entre los antecedentes de cursar alguna entidad genética y
predisposicion a exhibir SBA se encuentran el sindrome de
Ehlers-Danlos vascular (7,8) y osteogénesis imperfecta (8,9),
dado que el defecto basico en ambos trastornos reside en el
colageno, que constituye el componente principal del amnios
y estos casos pueden proporcionar mas informacion sobre su
patogénesis (8). Ademas, se ha asociado a epidermolisis am-
pollosa diastrofica (10) y por otra parte la presencia de trom-
bofilia puede respaldar la etiologia vascular (11).

Se ha propuesto clasificar los fenotipos de la SBA en los
siguientes grupos con fines diagnosticos, de pronostico fetal
y probabilidad de recurrencia:
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I. Defecto craneofacial + defecto de extremidad.

II. Defecto craneofacial + defecto de extremidad + pared

abdominal, co-lumna vertebral y/o defectos toracicos.

III.Defecto de extremidad + pared abdominal, columna

vertebral y/o de-fectos toracicos.

IV.Defecto aislado (pared craneofacial, de extremidades o

toracoabdo-minal) (6).

Seglin este sistema de clasificacion doce pacientes perte-
necieron al grupo IV y cinco al grupo 1.

Entre las alteraciones genéticas en las que se debe hacer
diagnostico diferencial con la SBA se destaca: el sindrome
del “bebé Michelin” o sindrome de los surcos cutaneos cir-
cunferenciales multiples y benignos (OMIM #156610) (12),
el sindrome de Adams-Oliver (OMIM #100300) (1,12), el
sindrome de Roberts (OMIM #268300) (12), el sindrome hi-
poplasia oromandibular y de miembros (OMIM #103300)
(13), y también deben ser consideradas las alteraciones cro-
mosomicas (1), como la trisomia del 13, entre otros (4).

Entre las diferentes complicaciones asociados en la SBA
se pueden evidenciar craneoraquisquisis y onfalocele (14), en-
cefalocele (15), aplasia cutis congénita (16), displasia septo-
optica (17), deformidad craneal de grado variable (13,18),
atresia bilateral de coanas (19), hendiduras faciales, coloboma,
lagopthalmos, afectacion de nervio optico (13,20), alteracion
en el iris (20), estafiloma (21), ectropion (22), afectacion del
conducto lagrimal, hipertelorismo, labio y/o paladar hendido
(13), hipoplasia mandibular con compromiso de via area (23).
Ademas de obstruccion intestinal (24), gastrosquisis (25), os-
teomielitis (26,27) fracturas (28) pseudoartrosis (29,30), hipo-
plasia metacarpiana (31) y pie equino varo (32,33), hasta
muerte intrauterina y restriccion del crecimiento (34).

La presencia de hipoplasia, amputaciones y anillos de
constriccion fueron los hallazgos mas comunes en las extre-
midades en la serie estudiada, asi como el labio paladar hen-
dido, alteraciones en sistema nervioso central, aplasia cutis
congénita, pie equino varo, entre otras alteraciones que re-
quieren el debido seguimiento médico.

La SBA requiere un abordaje multidisciplinario y el pro-
nostico depende del momento del diagndstico, tipo y locali-
zacion de las anomalias, y puede variar desde repercusiones
cosméticas hasta incompatibilidad con la vida (1). Solo en un
caso de los estudiados en esta serie, el nifio fallecio a los 41
dias de nacido debido a las alteraciones en el sistema nervioso
central como lo fue la hidranencefalia.

La SBA es una entidad heterogénea asociada en ocasiones
con diversas malformaciones congénitas. Pueden intervenir
factores genéticos y adquiridos, como el uso de drogas ilici-
tas, tabaco y elevacion de las cifras de glicemia, conocidos
por su accion sobre el sistema vascular, procedimientos intra-
utero que pueden producir alteracion en las membranas am-
nidticas, los cuales pueden ser evitados y con ello disminuir
su incidencia. Los diversos factores que pueden influir en la
aparicion de esta entidad esporadica deben ser aun amplia-
mente estudiados para establecer su importancia, donde la ob-
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tencion de los antecedentes es un punto importante para su
blsqueda.
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