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Resumen

La anomalia del tallo corporal es un sindrome fetal polimalformativo esporadico, de etiologia
desconocida, ademas de ser una combinaciéon de anormalidades del desarrollo que
involucran el tubo neural, la pared del cuerpo y las extremidades con una cavidad celémica

extraembrionaria persistente.

Este es un estudio ambispectivo que involucré a 10,400 pacientes que fueron derivadas
para una ecografia prenatal de rutina. Los datos se ingresaron retrospectivamente en una
base de datos de computadora. En nuestro estudio, el examen de ultrasonido en nueve
pacientes demostré defectos de la pared ventral, defectos craneofaciales y deformidades
de la columna vertebral y las extremidades como anormalidades aisladas o combinadas.

En esos, 9 pacientes fueron sospechosos / diagnosticados como sindrome de Body Stalk.

Las caracteristicas tipicas de la anomalia del tallo corporal pueden detectarse por
ultrasonido durante el primer trimestre, lo cual es importante para el asesoramiento y
manejo del paciente. Estamos presentando estas condiciones raras y destacando la
importancia de la imagen ecografica temprana para diagnosticarlas y diferenciarlas de otros

defectos de la pared abdominal anterior.
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INTRODUCCION.

El sindrome de Body Stalk resulta de la descomposicién del placode ectodérmico que
involucra el proceso de plegamiento embrionario temprano. Este sindrome fue descrito por
primera vez por Van Allen et al. en 1987 [ 1] y mencionaron 3 caracteristicas esenciales:
exencefalia o hendiduras faciales o encefalocele, Toraco o abdominosquisis, defectos de

las extremidades.

La incidencia varia tradicionalmente en la literatura como uno de cada 14,000-22,000
embarazos [ 2, 3 ]. Otros informaron una mayor incidencia de 1 en 4000 embarazos[4] a
1 en 7500 embarazos [ 5 ]. La mayoria de ellos son diagnosticados por ultrasonografia en
el periodo prenatal y no contindan hasta el nacimiento. La incidencia al nacer es mucho
menor y es de aproximadamente 11 / 428,599 nacimientos [ 6 ] o aproximadamente 0.2-0.3
por 10,000 nacimientos [ 7, 8 ]. Por lo general, tiene un cariotipo normal, pero la anomalia
del tallo corporal también puede estar asociada con la trisomia placentaria 16 o la disomia
materna uniparental 16 [ 9]. La posibilidad de recurrencia es muy baja en embarazos

posteriores. No hay correlacion con la edad de los padres o el sexo fetal [ 1, 10 ].

El hito ecografico de sindrome de Body Stalk consiste en defectos toracoabdominales,
anormalidades de la médula espinal, deformidades de las extremidades posicionales,
cavidad celomica embrionaria extra persistente y anormalidades del cordon umbilical y las
membranas [ 10]. Una patologia con la que se tiene que realizar diagnéstico diferencial es
la presencia ecografia con Bandas amniotica, que suele consistir en hebras delgadas de

membrana que cruzan el saco amnidtico y se adhieren a las partes del cuerpo fetal.
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El hallazgo mas comudn son los anillos de constriccion que se pueden demostrar en partes
del cuerpo enredadas y que a menudo se asocian con linfedema distal. Aqui tambien se
presentan anomalias fetales asociadas, pudiendo ser de espectros graves; tales como
hendiduras craneofaciales asimétricas, interrupciones de la pared abdominal y

deformidades de las extremidades.

Cualquier parte del cuerpo puede estar involucrada y las anomalias caracteristicas pueden

describirse como: restricciones, constricciones, diseccion y amputaciones.

Aungque algunas de las caracteristicas son similares en ambas condiciones, existen
caracteristicas distintivas en Sindrome de Body Stalk, tales como escoliosis marcada,
evisceracion de contenido abdominal en la cavidad celémica extraembrionaria, [ 11 ]. Las
amputaciones de extremidades no se encuentran tipicamente en un feto con Body Stalk,

donde la anormalidad es predominante en la pared toracica y pared abdominal.
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ANTECEDENTES

Las anomalias del tallo del cuerpo se refieren a un grupo de malformaciones letales en la
que los 6rganos abdominales, y a menudo toracicos, se encuentran fuera de la cavidad
corporal y dentro de una membrana compuesta de amnios y peritoneo. Este saco muy a
menudo estd unido directamente a la placenta[l]. Las caracteristicas principales de esta
anomalia son: grandes defectos craneales complejos (encefalocele), hendiduras faciales,
defectos del térax y/o abdomen, y el cordon umbilical puede estar totalmente ausente o

extremadamente corto.

Dentro de las teorias que se postulan para la génesis de este sindrome, se encuentra la
propuesta por Torpin y colaboradores en 1965, quienes sugirieron, que ocurria ruptura
primaria del amnios, lo que inducia la formacion de bandas fibroticas desde la superficie
corionica, lo que conlleva a las lesiones en el cuerpo fetal [2]. Esta teoria ha sido
desestimada, ya que en varios estudios no se han podido encontrar la presencia de la

ruptura del amnios o bridas fibroticas en los casos de Body Stalk.

Van Allen en 1987 relaciona esta anomalia con la disminucion del flujo sanguineo al
embridn, esto a partir de la cuarta a sexta semana de gestacién, lo que conlleva a que no
se cierre la pared ventral del cuerpo y la persistencia de la cavidad celémica
extraembrionaria [2]. Por lo que concluyeron que el consumo de cocaina se relaciona con
esta teoria, por la vasoconstriccion que produce, afectando asi la perfusion entre el embrion

y el tejido que va originar la placenta.

Actualmente una de las teorias mas aceptada es la propuesta por Streeter desde 1930, que

considero como un defecto en el disco germinal, situando el origen del defecto en la quinta
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semana de gestacion y durante el plegamiento. En 1993 Russo y colaboradores postularon,

dos fenotipos como consecuencia de los diferentes mecanismos fisiopatoldgicos [2].

- El primer fenotipo: hace referencia a la alteracion vascular temprana y la presencia

de defectos craneofaciales, bandas amniéticas y/o adherencias.

- El segundo fenotipo: es atribuible a una alteracion del desarrollo intrinseco del
embridn con alteraciones urogenitales, atresia anal, defectos en la pared abdominal
y la alteracion en la insercién a la placenta con persistencia de la cavidad celémica

extraembrionaria.

Ante la teoria postulada en la década de los treinta por Streeter, se cree que este sindrome
es resultado de la descomposicion de la placoda ectodérmica que involucra el proceso de
plegamiento embrionario temprano, esto durante la segunda semana post concepcion, aqui

las células del epiblasto se diferencian en amnioblastos, para luego formar el amnios [2].

En la tercera semana el amnios y el corion son separados por la cavidad celomica
extraembrionaria. Posteriormente la cavidad amnidtica se expande rapidamente y la
cavidad celomica extraembrionaria es reabsorbida a medida que se expande el amnios.
Durante la quinta semana el embrion trilaminar plano, se transforma en una estructura
cilindrica por medio de cuatro plegamientos: cefalico, caudal y 2 laterales (derecho e
izquierdo). A la semana 12 el amnios se fusiona con la placa coriénica remplazando todas
las cavidades celdmicas. El cordon umbilical se forma a través de la compresién del tallo

de conexion y finalmente esta cubierto por Amnios junto con el saco vitelino residual[3].
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La incidencia varia tradicionalmente en la literatura como uno de cada 14,000 a 22,000
embarazos. Otros informaron una mayor incidencia de 1 en 4000 a 7500 embarazos. La
mayoria de ellos son diagnosticados por ultrasonografia en el periodo prenatal y no

contintan hasta el nacimiento.

La incidencia al nacer es mucho menor y es de aproximadamente 11 /428,599 nacimientos
o aproximadamente 0.2-0.3 por 10,000 nacimientos [4]. Por lo general, tiene un cariotipo
normal, la posibilidad de recurrencia es muy baja en embarazos posteriores. También se

ha demostrado que no hay correlacion con la edad de los padres o el sexo fetal [5].

Las caracteristicas tipicas de la anomalia del tallo corporal pueden detectarse por
ultrasonido al final del primer trimestre, lo cual es importante para el asesoramiento y
manejo del paciente [5]. Ya que las anomalias fetales asociadas suelen ser graves, el hito
ecografico de sindrome de Bodystalk consiste en hacer diagndsticos diferenciales con;
defectos toracoabdominales, anormalidades de la médula espinal, deformidades de las
extremidades posicionales, anormalidades del cordon umbilical y las membranas, y cavidad

celdbmica embrionaria extra persistente[6].

Otro diagnostico diferencial, que debemos tomar en cuenta, son las malformaciones por
sindrome de banda amnidtica, aqui cualquier parte del cuerpo puede estar involucrada y
las anomalias caracteristicas pueden describirse como restricciones, constricciones,

diseccion y amputaciones, hendiduras craneofaciales asimétricas [2].
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Aunque algunas de las caracteristicas son similares en ambas condiciones, existen
caracteristicas distintivas en sindrome de BodyStalk, como lo son: la escoliosis marcada,
evisceracion de contenido abdominal en la cavidad celomica extraembrionaria, mientras
gue las amputaciones de extremidades se encuentran tipicamente en sindrome de banda
amniotica [6]. Se ha postulado que la condicidbn mas compleja de este sindrome es cuando

se asocia a ectopia cordis y debe diferenciarse de la Pentalogia de Cantrell [7].
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Materiales y métodos

En este estudio ambipectivo, ingresamos prospectivamente los datos de 10,400
mujeres embarazadas referidas para examenes prenatales de rutina, que se obtuvieron en
la base de datos de la computadora. En eso, 9 pacientes fueron diagnosticados como

sindrome de Body Stalk.

Se toma la aprobacién del comité de ética para realizar el estudio. Todos los escaneos se
realizaron en maquinas de ultrasonido Voluson E10 (GE Healthcare). Se realiz6 un examen
ecografico general para buscar anormalidades fetales y fue seguido por una evaluacion

detallada que incluy6 el estudio Doppler en color.

Las mediciones de translucencia nucal (NT) se realizaron en aquellos casos presentados
entre 11 y 13 semanas y 6 dias de gestacion y se midieron en una seccién sagital media
verdadera con el feto en una posicion neutral. Durante el escaneo, se tomaron mas de dos
mediciones y la mas grande se ingresé en la base de datos. Los datos demograficos, los
parametros biométricos y los hallazgos ecograficos de estos examenes se almacenaron en

una base de datos informatica.
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Evaluacion prenatal

El uso rutinario de ultrasonido prenatal se ha estandarizado con el objetivo de
abordar la salud del embrion o el feto, establecer |a edad gestacional, establecer si
el embrion o el feto esta vivo, detectar anomalias congénitas, identificar embarazos
multiples, trastornos de crecimiento fetal y alteraciones placentarias. Con el
desarrollo de equipos de ultrasonido y resonancia magnetica junto con el software
para manipular imagenes, el entrenamiento del personal para reunir & interpretar
imagenes, como especialistas en perinatologia o medicina materno fetal,
practicamente el 100% de los defecltos al nacimiento anatémicos podria
diagnosticarse antes del nacimiento. Con un diagndstico prenatal de anomalias, el
prondstico mejorarad para los recién nacidos afectados, permite la posibilidad de
intervenciones en el dtero y la preparacion del equipoe de neonatologia con
anticipacion para cuidar al recién nacido y preparar a la familia con respecto a su
nuevo miembro con necesidades especiales. Ademas, permite la opcion voluntaria

de aborto en casos incompatibles con la vida en los paises donde esta regulado. 11

Sin embargo, la frecuencia de diagndsticos prenatales en poblacion de bajo riesgo
y &l cumplimiento de los protocolos de deteccidn estan lejos de ser ideales. En 1993
el estudio Radius informd diagnastico prenatal correcto de anomalias mayores en
el 34.8% de los casos en el grupo sometido a cribado con ultrasonido v el 11% en
el grupo control. En América Latina, Capana et al. Encontraron un diagndstico

prenatal de 56% de los casos en 18 hospitales de 4 paises.”

En nuestro pais, es frecuente que los recién nacidos con defectos congénitos
hospitalizados en unidades de cuidados intensivos neonatales a menudo se
encuentran sin un diagndstico prenatal a pesar de que el diagnastico se puede
realizar por ultrasonido obstétrico cuando se realiza por una persona capacitada.
Eslo implica que la atencion del recién nacido no se planifico previamente y, por lo
tanto, no es posible lograr una reduccion posterior en la morbilidad y mortalidad

asuciadas.12
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Resultados

En este estudio participaron 10,400 mujeres embarazadas que fueron derivadas para
examenes prenatales de rutina desde febrero de 2017 hasta mayo de 2020. En ellas, se
observaron defectos aislados de la siguiente manera: 45 casos de defectos de la pared
abdominal anterior, divididos en 18 casos de gastrosquisis, 3 onfalocele, 13 hernias
diafragmaticas, y en 9 pacientes sospechosos / diagnosticados como BSA / ABS. Este

estudio se basa en esos 10 casos y los diferencia de las otras anormalidades.

En los 9 casos anteriores de defecto de pared anterior tipo gastrosquisis. Se observo
herniacion del contenido abdominal en la cavidad celdémica en 8 casos (80%). Se observo
defecto toracico con herniacion del corazon en 5 casos (50%). Se detectaron anomalias
craneales en 3 casos (40%). Las anormalidades de las extremidades estuvieron presentes
en 7 casos (70%). Se observo deformidad espinal en 6 casos (60%), bandas amnidticas en
4 casos (40%) y cordon umbilical corto en 4 casos (40%) (Tablas 1y 2) En nuestros casos,
las mediciones de NT se realizaron en 6 casos antes de las 14 semanas de gestaciény 5
(83%) fetos presentaron un aumento de NT (> 3 mm). Van Allen, en un estudio de una serie
de fetos con BSA, descubrié que los principales defectos estructurales incluian defectos en
las extremidades (95%), escoliosis marcada (77%), malformacion de 6rganos internos
(95%), defectos craneofaciales (56%) y defectos en las extremidades incluido el pie del palo
(32%).

Los defectos corporales fueron una caracteristica central de BSA. En otra gran serie de Van
Allen et al., Se encontraron defectos corporales en el 96% de los casos. La participacion
tanto del abdomen como del térax fue una caracteristica mas comdn en comparacion con

la participacion del abdomen o el térax Gnicamente.

Increased afp in maternal serum as an indication for invasive diagnosis

la asociacion del aumento de los niveles de alfafetoproteina sérica materna (ms-afp) con

ciertas anomalias morfolégicas del feto estd completamente establecida. estas anomalias
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son defectos de la pared abdominal (por ejemplo, onfalocele, gastrosquisis, eventracion
completa), defectos del tubo neural (anencefalia, espina bifida, encepalocele) y otras

malformaciones (por ejemplo, teratoma coccigeo).

el sindrome de delecion 22ql1 consiste en una agrupacion variable de caracteristicas
fenotipicas secundarias a la pérdida del material genético localizado en la banda 22g11.2.
el espectro de deleciébn del 22qll abarca varios sindromes, antes considerados
independientes pero hoy relacionados con la misma etiologia, con anomalias superpuestas
incluyendo el sindrome de digeorge y el sindrome velocardiofacial, entre otros. se trata de
un sindrome pleiotrépico incluyendo: alteraciones en los sistemas cardiaco e inmunolégico,
dificultades en el aprendizaje y malformaciones del paladar entre las afecciones mas

comunes.

se hizo una revision de: la base embriologica de las malformaciones congénitas cardiacas,
la epidemiologia, la genética, la fisiopatologia y los aspectos clinicos en el manejo de esta
enfermedad. dado que esta enfermedad rara es potencialmente una causa importante pero
ignorada de morbimortalidad en colombia, se propone también una estrategia para su

basqueda activa y se discuten aspectos relacionados con su diagnéstico.

en este estudio se revisaron 9,732 expedientes de mujeres embarazadas, que fueron
derivadas para examenes prenatales de rutina desde marzo de 2017 hasta febrero de
2020. en ellas, se observaron defectos aislados de la siguiente manera: 22 casos de
defectos de la pared abdominal anterior, 18 casos de acrania / anencefalia, 24 casos de
deformidad cifoscolidtica con y sin mielomeningocele, y se observaron 12 casos de
deformidades de las extremidades y defectos multiples en 10 pacientes sospechosos /
diagnosticados como bsa / abs. este estudio se basa en esos 10 casos y los diferencia de

las otras anormalidades.

en los 10 casos anteriores, 2 casos eran de abs y 8 de ellos eran bsa, incluido un gemelo

de embarazo diamnidtico dicoridnico. se observé herniacion del contenido abdominal en la
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cavidad celdémica en 8 casos (80%). se observo defecto toracico con herniacion del corazon
en 5 casos (50%). se detectaron anomalias craneales en 3 casos (40%). las anormalidades
de las extremidades estuvieron presentes en 7 casos (70%). se observo deformidad espinal
en 6 casos (60%), bandas amnidticas en 4 casos (40%) y cordén umbilical corto en 4 casos
(40%) (tablas 1 y 2) en nuestros casos, las mediciones de nt se realizaron en 6 casos antes
de las 14 semanas de gestacion y 5 (83%) fetos presentaron un aumento de nt (> 3
mm). van allen, en un estudio de una serie de fetos con bsa, descubrio que los principales
defectos estructurales incluian defectos en las extremidades (95%), escoliosis marcada
(77%), malformacion de érganos internos (95%), defectos craneofaciales (56%) y defectos
en las extremidades incluido el pie del palo (32%). los defectos corporales fueron una
caracteristica central de bsa. en otra gran serie de van allen et al., se encontraron defectos
corporales en el 96% de los casos. la participacion tanto del abdomen como del térax fue
una caracteristica mas comun en comparacién con la participacién del abdomen o el térax

Unicamente.
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Metodologia

Se realizé una revisién de la literatura en inglés y espafiol publicada en la base de datos
Pubmed utilizando los siguientes términos MESH (“Genetics”, “syndrome Boody stalk” y
Defectos de tronco-pared Syndrome”) usando diferentes combinaciones y conectores. Se
limité la busqueda a articulos originales en humanos (“humans”), revisiones literarias o
sistematicas y guias de practica clinica, con fecha de publicacion entre el afio de 1980 y
febrero del 2020. Ademas, se incluyeron por su pertinencia y relevancia articulos
encontrados en las bases de datos ScienceDirect, y SciELO. Se realiz6 un analisis
excluyendo los articulos cuya metodologia no era adecuada y se extrajo la informacién de
los articulos elegidos a través de la produccion de matrices para el manejo de la

informacion.

Los datos se identificaron a partir de un registro poblacional de anomalias congénitas
importantes en la region de salud del norte de Inglaterra, la Encuesta de anormalidades
congénitas del norte (NorCAS), entre 1986 y 1996. Se notificaron 296 casos; Hubo 133
casos de gastrosquisis, 98 exéfalos, 30 defectos de la pared del cuerpo de las extremidades
y otros 23 defectos de la pared abdominal anterior. 12 casos no pudieron ser clasificados.
En 19 (6 por ciento), el diagndéstico inicial cambi6é después de la revision del caso. 30 (30,6
por ciento) casos de exomphalos se asociaron con una anomalia cromosdmica en
comparaciéon con 1 (0,8 por ciento) caso de gastrosquisis. La prevalencia total para los 11
afios fue de 6.33 (IC del 95% = 5.57-7.08) por cada 10 000 nacidos vivos, nacimientos
muertos y interrupciones del embarazo, y la prevalencia general de nacimiento fue de 4.30

(IC del 95% = 3.68-4.93) por 10 000 nacidos vivos y nacidos muertos.
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Para la gastrosquisis, hubo un aumento significativo durante el periodo de estudio tanto en
la prevalencia total (1.48 en 1986 a 5.29 por 10 000 en 1996; chi (2) = 8.41, p = 0.00433) y
la prevalencia de nacimiento (1.48 en 1986 a 4.72 por 10 000 en 1996; chi (2) =7.42, p =
0.00644), pero no hubo un aumento tan significativo para exomphalos (prevalencia total chi

(2) = 2.29, p = 0.13055; prevalencia de nacimiento chi (2) = 0.16, p = 0,69348).

La prevalencia especifica por edad materna fue mas alta en el grupo de edad de 11-19
afos para gastrosquisis, pero en el grupo de edad de 35-39 afios para exomphalos. Menos
embarazos con gastrosquisis resultaron en una interrupcién y una mayor proporcion de
casos estaban vivos al afio en comparacion con exomphalos. La sensibilidad de la
deteccion de anormalidades por ecografia fue del 75% y 77,3% para gastrosquisis y
exomphalos, respectivamente. El diagndstico prenatal mejoré de 47.4 por ciento durante
1986-91 a 80 por ciento entre 1992-96 para gastrosquisis (chi (2) = 5.7, p = 0.00169), y de
55.6 por ciento a 68.8 por ciento para exofalos aislados, aunque este aumento No fue

significativo.

Se propone que los defectos de la pared abdominal anterior detectados prenatalmente
tengan un analisis cromosomico y una ecografia cuidadosa para excluir las anomalias
graves asociadas antes de tomar una decisidn sobre la terminacion. Esta politica se
implement6 en seis embarazos complicados por gastrosquisis fetal sin anomalias graves

asociadas que se identificaron en el segundo trimestre y continuaron hasta el final.
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DISCUSION

En el periodo que comprende el estudio en nuestro hospital, se atendié un total de 732
nacimiento, de los cuales el 19% de los embarazo con producto Unico a término fueron
sometidas a induccion del trabajo de parto por diferentes diagndsticos, siendo
aproximadamente 135 pacientes las que fueron sometidas a induccion, de las cuales solo
reclutamos 59.2% (80 embarazadas). Estos datos reflejan una tasa de induccion en
gestantes a término de nuestro centro hospitalario, muy similar a la media registrada en
otros paises (20-25%).

Cuando analizamos la tasa de inducciones en nuestro hospital a lo largo de los afios, se
observa, un incremento del namero de inducciones. Esto puede estar motivado
probablemente, por un cambio del perfil de la poblacion actual (incremento en edad
materna, peso, IMC, comorbilidades asociadas, Etc), puesto que no se ha modificado de
forma sustancial la practica de obstetricia clinica, ademas las indicaciones no médicas o
electivas no se contemplan en el manejo clinico de las pacientes en nuestro Centro, por lo

gue no parecen contribuir a esta prevalencia.

No existe una etiologia clara de BSA. Las teorias incluidas en la literatura son la ruptura
temprana de amnios [ 13, 14 ], la alteracion vascular [ 1, 11 ] y el desarrollo embrionario
[15-18].

La primera y mas aceptada teoria es una ruptura temprana del amnios antes de que haya
una obliteracién de la cavidad celémica. Torpin [ 13 ] sugirié que la ruptura primaria del
amnios induce la creacion de bandas fibrosas a partir de la superficie coridnica, que atrapa
las partes del cuerpo fetal. Mas recientemente, diferentes estudios no han podido demostrar
ninguna evidencia de ruptura de amnios y bandas fibréticas en presencia de anomalia del
tallo corporal y, por lo tanto, cuestionaron la validez de esta teoria de la ruptura amniética
temprana[ 19 - 22 ]. En nuestro estudio, 4 casos mostraron bandas amnidgticas que apoyan

la teoria anterior.
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Van Allen y col.[1,11] sugirieron un compromiso generalizado temprano del flujo
sanguineo embrionario durante las primeras 4—6 semanas de gestacion, lo que condujo al
fracaso del cierre de la pared ventral del cuerpo y la persistencia de la cavidad celomica

extraembrionaria.

El defecto embrionario temprano como causa de BSA fue inicialmente sugerido por Streeter
en 1930. Desde entonces, otros autores han apoyado esta teoria
[5,15,16,19,20, 23,24 ]. Durante la quinta semana de gestacion, el embrion
trilaminar plano se transforma en un feto cilindrico mediante un conjunto paralelo de cuatro

pliegues contiguos del cuerpo (cefalico, caudal y ambos pliegues laterales).

El mal desarrollo de cada uno de los cuatro pliegues da como resultado una constelacion
distinta de anomalias [ 18 ]. El plegamiento cefalico anormal puede producir una forma de
pentalogia de Cantrell, los defectos del pliegue lateral pueden resultar en onfalocele y el
plegamiento caudal aberrante puede crear cualquiera o todas las anormalidades de la
extrofia cloacal. Se supone que la anomalia del tallo corporal se debe a un plegado
defectuoso en los tres ejes con persistencia de la cavidad celémica extraembrionaria. Las
diversas malformaciones asociadas con la anomalia del tallo corporal dependen del grado

de desarrollo aberrante de cada uno de los cuatro pliegues.

En nuestro estudio, 6 de cada 10 casos probablemente se explican por esta teoria
(Figura 11).

Los agentes vasoconstrictores como la cocaina y la nicotina también pueden causar
BSA. En nuestros casos, no se pudieron identificar factores de riesgo o factores

teratogénicos.

Pocos autores [ 19, 24 ] describieron dos fenotipos de BSA / ABS de acuerdo con la unién
placentaria a las partes del cuerpo:(1)Union placentocraneal: se observan defectos
craneofaciales y bandas o adherencias amnioéticas que estan relacionadas con la alteracion
vascular temprana segun lo elaborado por Van Allen et al. Puede haber defectos en las

extremidades superiores con toracosquisis 0 exencefalia / encefalocele.(2)La adherencia
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placentoabdominal causa defectos en las extremidades inferiores, defectos en los érganos
internos como ausencia de diafragma, atresia intestinal, displasias renales, anomalias
urogenitales, atresia anal, cordon umbilical corto y cavidad celémica extraembrionaria
persistente. Esta relacionado con el desarrollo embrionario intrinseco.

Los hallazgos ecograficos en BSA son(1)evisceracion de contenido abdominal que forma
una masa compleja cubierta con membrana que flota en el celoma extra embrionario
persistente;(2)cordon umbilical corto que puede ser adherente a la masa compleja
eviscerada;(3)malformacion de oOrganos internos como desarrollo mesodérmico

anormal;(4)aumento del grosor nucal.

Saadi et al., 2007, informaron defectos de la pared abdominal anterior con hernia de

contenido abdominal, cifoscoliosis y defectos esqueléticos en la extremidad superior [ 25 ].

Martinez-Frias, 1997, en su estudio, informo la presencia de defectos en la pared corporal
con evisceracion de 6rganos toracicos y abdominales y otras anomalias congénitas con o

sin defectos en las extremidades y sugirié el término complejo de la pared corporal [ 26 ].

Daskalakis et al., 1997, estimaron la incidencia de BSA en 0.21 a 0.31 casos por 10,000
nacimientos [5]. Luehr et al., 2002, informaron una mayor incidencia de 3.3: 10,000
nacimientos probablemente relacionados con causas teratogénicas como el tabaco, el
alcohol y ciertas drogas [ 27 ]. Algunos de los estudios de investigacibn mostraron la
conexion de BSA con anticonvulsivos y teratogenicidad de cocaina [ 28 ]. Hunter y colegas,
2011, sugirieron una etiologia similar a la ectopia cordis, la gastrosquisis y la extrofia
vesical. Sugirieron que la deficiencia de las extremidades puede ser una complicacion
secundaria del defecto embrioldgico primario y ocurre a las 6-10 semanas de gestacion
[ 29] Bugge, 2012, ya ha mencionado que el cordon umbilical pequefio y la cifoscoliosis
estan casi siempre presentes en BSA [ 30 ]. Hartwig et al., 1989, estudiaron cuatro fetos de
BSA. Lo convirtieron en sinbnimo de ABS (sindrome de banda amniética) [ 16 ]. Las

Figuras 9 y 10 muestran BSA y ABS ( https://fetus.ucsfmedicalcenter.org/amniotic-band-

syndrome ). El diagnéstico diferencial para BSA es otros defectos de la pared toracica y
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abdominal anterior como onfalocele, gastrosquisis, ectopia cordis, pentalogia de Cantrell y
OEIS (Tabla 3) El onfalocele se diagnostica cuando hay un defecto supraumbilical con
hernia de higado, asas intestinales y, a veces, vejiga urinaria. Las estructuras herniadas
estan cubiertas por peritoneo. En la gastrosquisis, el defecto paraumbilical esta presente
mas comunmente en el lado izquierdo con asas intestinales flotantes libres en la cavidad
amniodtica. Es una condicion benigna. OEIS incluye defecto de la pared abdominal
infraumbilical, extrofia de vejiga o vejiga ausente, ano imperforado y disrafismo espinal, y
un mielomeningocele sacro. La pentalogia de Cantrell es una malformacion rara
caracterizada por defectos esternal inferiores, defectos diafragmaticos anteriores, defectos
en el pericardio, ectopia cardiaca, anomalias intracardiacas y un defecto de la pared
abdominal supraumbilical en la linea media. La causa puede estar relacionada con el

cromosoma sexual y la trisomia 13
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Conclusion

Para fines practicos, tanto la anomalia del tallo corporal como el ABS son similares, se
asocian con un cariotipo normal y comparten un prondstico sombrio. Parecen estar

patogenéticamente relacionados.

Se pueden dividir en dos fenotipos. Tipo placentocraneal que conduce al sindrome de la
banda amnidtica y al tipo placentocaudal que causa la anomalia del tallo corporal (sindrome
del cordon umbilical corto). Dado que la BSA es una condicion letal, se necesita un
diagndstico temprano y su diferenciacion de otros defectos de la pared abdominal. Nuestro
estudio ilustra el valor de la exploracion NT a las 11-13 semanas y 6 dias para la deteccion
tempranay el diagnostico adecuado de estas afecciones raras. Si la exploracion se retrasa,
la mayoria de estos fetos abortan espontaneamente y se omite el diagnéstico exacto. El
diagndstico es importante, ya que estas condiciones son esporadicas y, por lo tanto, se

puede evitar el cariotipo.

Como no hay riesgo de recurrencia, el diagnostico precoz permite tranquilizar a la paciente
con respecto a futuros embarazos. La gestacion gemela con un feto afectado puede

continuar y el tratamiento debe centrarse en el gemelo no afectado.
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Figura 9 Distribucion etaria de las madres.
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Tabla 4 Edad gestacional al momento del diagndstico.

EDAD GESTACIONAL NUMERO DE CASOS
<15 SEMANAS 15
16-20 SEMANAS 20
21-25 SEMANAS 41
26-30 SEMANAS 31
31-35 SEMANAS 78
36-40 SEMANAS 55
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