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RESUMEN

Introduccién. La secuencia de bandas amnidticas incluye una amplia variedad
de defectos congénitos, principalmente amputacion de extremidades y anillos
de constriccion, que ocurren en asociacion con bandas fibrosas. Su etiologia es
aun desconocida, pero se reconocen tres hipotesis: el modelo intrinseco, el
modelo extrinseco y la teoria vascular primaria. Se han propuesto multiples
factores de riesgo basados en las teorias antes citadas, pero los resultados han
sido no concluyentes o contradictorios. EI amplio espectro de defectos que
presenta esta patologia hace que se traslape con otras entidades clinicas, por
lo cual, estudios descriptivos del fenotipo de los fetos afectados por secuencia
de bandas amnidticas son necesarios para establecer patrones de
presentacion que permitan unificar criterios diagnosticos.

Objetivo. Describir el fenotipo de los fetos afectados por secuencia de bandas
amniéticas que han sido diagnosticados en el servicio de Medicina Materno
Fetal del Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

Material y métodos. Se revisaron los expedientes de los casos con
diagnéstico final de secuencia de bandas amnidticas que se presentaron desde
1993 hasta la fecha actual en el servicio de Medicina Materno Fetal. Se
recabaron variables demogréficas, clinicas, periconcepcionales y se
describieron y clasificaron los defectos, asi como la frecuencia de asociacion
entre ellos.

Resultados. Se incluyeron 50 casos con diagnostico final de secuencia de
bandas amnioticas. El promedio de edad materna fue de 25.7 £ 6.9 afos,
siendo un 32% (16/50) menores de 20 afos y tan solo 12% (6/50) con 35 afios
o mayores. El 54% (27/50) de las pacientes eran primigestas en comparacion
con 22% (11/50) que tenian 3 0 mas embarazos. Los defectos craneofaciales
estuvieron presentes en el 78% (39/50) de los casos y fueron aun mas
frecuentes que los defectos en las extremidades (35/50) y en pared abdominal,
columna vertebral y/o torax (26/50). Los defectos mas frecuentes por grupo
fueron: para los craneofaciales, el encefalocele y las hendiduras faciales; para
los de extremidades, el acortamiento a cualquier nivel y la alteracién en la
curvatura de la columna para el grupo de otros defectos.

Conclusiones: La secuencia de bandas amnioticas muestra cierta tendencia
en afectar a un grupo de pacientes que se ubica en el extremo inferior del
periodo reproductivo de la mujer. Se observo una relacion inversa entre el
namero de embarazos y la frecuencia de presentacion de esta patologia. El
fenotipo méas frecuente incluyé un defecto craneofacial asociado a un defecto
en extremidades. Los defectos craneofaciales determinaron tres de los cuatro
fenotipos mas frecuentes por lo que se deben considerar como claves para el
diagndstico de esta patologia.



ABSTRACT

Introduction. Amniotic band sequence (ABS) is the term applied to a wide
range of congenital anomalies, most typically limb and digital amputation and
constriction ring, that occur in association with fibrous bands. Its etiology is still
unknown, but recognizes three hypotheses: intrinsic model, extrinsic model and
primary vascular disruption. Have been proposed multiple risk factors based on
the theories mentioned above, but the results have been inconclusive or
contradictory. The broad spectrum of defects of this condition makes it overlap
with other clinical, as descriptive studies of the phenotype of affected fetuses by
amniotic band sequence is needed to establish patterns of presentation to unify
diagnostic criteria.

Objective. Describe the phenotype of the fetuses affected by amniotic band
sequence that have been diagnosed in the Maternal Fetal Medicine Service of
the National Institute of Perinatology "Isidro Espinosa de los Reyes."

Material and methods. We reviewed the records of cases with final diagnosis
of amniotic band sequence that occurred from 1993 to the current date in the
Maternal Fetal Medicine Service. Were collected demographic, clinical,
periconceptional and described and classified the defects and the frequency of
association between them.

Results. We included 50 cases with final diagnosis of amniotic band sequence.
The average maternal age was 25.7 + 6.9 years, with 32% (16/50) under 20
years and only 12% (6 50) with 35 years or older. 54% (27/50) of patients were
primigravida compared with 22% (11/50) who had three or more pregnancies.
Craniofacial defects were present in 78% (39/50) of cases and were even more
common than defects in the extremities (35/50) and abdominal wall, spine and /
or chest (26/50). The most frequent defects per group were: for craniofacial,
encephalocele and facial clefts; for limb, shortening at any level and alteration in
the curvature of the spine to the group of other defects.

Conclusions. The amniotic band sequence shows a tendency to affect a group
of patients that is located on the lower end of the reproductive period of women.
An inverse relationship was observed between the number of pregnancies and
the frequency of this pathology. The most common phenotype included
craniofacial defects associated with defects in extremities. Craniofacial defects
identified three of the four most common phenotypes thus should be considered
as clues to the diagnosis of this condition.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

A pesar de tratarse de una patologia poco frecuente, con una
prevalencia que oscila de 1: 1,200 a 1:15,000 nacidos vivos, tiene gran impacto
en los servicios de salud por la elevada morbilidad y mortalidad fetal y neonatal
que genera.

La secuencia de bandas amnidticas se presenta con una amplia
variedad de defectos que en muchos casos tienden a ser tan severos que son
incompatibles con la vida, orillando a la pareja a enfrentarse a la decision de
interrumpir el embarazo, con la subsecuente afectacion en la dinamica familiar
qgue produce una situacién de esta naturaleza. Por otro lado, cuando los
defectos no comprometen la vida, generan un aumento en la morbilidad
perinatal que va desde nacimiento pretérmino, ruptura prematura de
membranas, el bajo peso al nacimiento, asi como la necesidad de
intervenciones quirdrgicas urgentes para corregir algunos tipos de defectos en
el periodo neonatal inmediato. Obviamente, también hay que considerar las
secuelas a largo plazo, que en la mayoria de los casos generan limitaciones
gue comprometen seriamente la calidad de vida de estos pacientes.

Lo expuesto en parrafos anteriores pone de manifiesto la relevancia de
esta patologia, por tanto, es de suma importancia conocer las caracteristicas
clinicas de las pacientes con fetos afectados por secuencia de bandas
amniodticas, ya que esto nos permitira obtener una visibn mas amplia del
comportamiento de estos embarazos en nuestra institucion y, de este modo,
plantear estrategias dirigidas a mejorar su atencion, con la finalidad de impactar
positivamente sobre el prondstico del recién nacido, asi como en el futuro
reproductivo de la madre.



ANTECEDENTES

En 1965, Torpin concluyé que las amputaciones y los anillos de
constriccion en el feto estaban relacionados a la ruptura de la membrana
amnidtica y, con base en dicha hipdtesis etiologica, se ha nombrado a esta
entidad clinica como secuencia de bandas amnidticas. Sin embargo, debido a
que el espectro de defectos incluye malformaciones, disrupciones vy
deformaciones, otros muchos términos han sido acufiados para referirse a esta
misma patologia. Dentro de los nombres descritos en la literatura tenemos:
sindrome de bandas amnidticas, complejo ADAM (por la siglas en inglés cuya
traduccion es deformidad amnidtica, adhesién, mutilaciones), TEARS (por la
siglas en inglés que se traducen como el espectro de defectos por la ruptura
temprana del amnios), complejo disruptivo por bandas amniéticas, defectos de
la pared corporal con defectos de extremidades, complejo pared miembro y
secuencia de bandas amnioticas (1).

Se trata de una secuencia de defectos congénitos caracterizados por su
asimetria y polimorfismo. Las caracteristicas clinicas que permiten integrar el
diagnéstico son: anillos de constriccion con amputacion de extremidades,
pseudosindactilia y multiples defectos craneofaciales, viscerales y de pared
corporal. Como se vera mas adelante, dependiendo de la hipétesis etiolégica
que se considere, se puede tratar de una secuencia, un complejo o un
sindrome.

Etiologia

La secuencia de bandas amnidticas incluye una amplia variedad de
defectos congénitos, principalmente amputaciones digitales y/o de
extremidades y anillos de constriccion, que ocurren en asociacion con bandas
fibrosas. Los defectos por bandas amnidticas representan disrupciones y no
ocurren siguiendo lineas del desarrollo embrioldgico. Sin embargo, la presencia
de malformaciones dentro del espectro de esta patologia, como el labio y
paladar hendido y los defectos cardiacos y renales, que representan una
alteracion en el desarrollo mas que una disrupcion, han provocado un debate
sobre la patogénesis de la secuencia de bandas amnidticas y el papel
etiologico de las bandas fibrosas (2).

Hay dos teorias clasicas sobre la patogénesis de la secuencia de
bandas amnioticas: el modelo extrinseco y el modelo intrinseco (2). Mas
recientemente, ha sido propuesta una tercera teoria, conocida como teoria
vascular primaria.

e Modelo extrinseco (teoria vascular secundaria): Torpin propuso la
teoria extrinseca en 1965, segun la cual los defectos son causados por
bandas amnioticas fibrosas. De acuerdo a este modelo, el cual es
ampliamente aceptado, la secuencia de eventos consiste en la ruptura
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del amnios, seguido por la pérdida del liquido amniético y la extrusion de
todas o de algunas partes del feto hacia la cavidad corionica. Por lo
tanto, el feto pasa del celoma amnidtico al celoma extraembrionario a
través del defecto y queda en contacto con el mesodermo. La superficie
externa del mesodermo del amnios produce entonces bandas y anillos
fibrosos. Mientras esta atrapado, el feto sufre compresion por el espacio
limitado y las extremidades fetales y otras partes de su cuerpo se
enredan en los remanentes del amnios ocasionando su estrangulacion y
amputacion. Del mismo modo, puede haber defectos en la cara como
resultado de que el feto se traga las bandas, causando hendiduras que
no sigue las lineas embrionarias. Se ha propuesto que el tipo de
defectos que se presentan puede depender del tiempo en que ocurre la
ruptura (2).

Modelo intrinseco: propuesto por Streeter en 1930, sugiere que las
malformaciones y las bandas fibrosas tienen un origen comun, causado
por una alteracion en el desarrollo del disco germinal en la etapa
embrionaria temprana. Mientras que el mecanismo constrictor y la
interrupcion del flujo vascular pueden explicar los defectos disruptivos
como la amputacién de extremidades y los defectos de pared abdominal,
no pueden explicar facilmente los casos en los que se observan
malformaciones. Esto sugiere que al menos un subgrupo de casos de
secuencia de bandas amnioticas, como aquellos que presentan
malformaciones asociadas, tienen una base genética. Ademas, la
naturaleza de estas malformaciones puede proveer pistas que permitan
identificar a los genes candidatos para este trastorno (2). Bamforth en
1992 propuso una alteracion en los limites umbrales de morfégenos
durante la gastrulacién como mecanismo etiologico (3).

Teoria vascular primaria: una variedad de defectos congénitos son el
resultado, al menos en algunos casos, de un proceso disruptivo vascular
durante la gestacién, incluyendo gastrosquisis, atresia intestinal,
reduccion transversa terminal de las extremidades, agenesia renal,
microtia y pie equino varo. Los defectos que se acompafian por la
presencia de bandas amnibticas también se han atribuido a una
disrupcién vascular, pero aun no esta claro si la disrupcion vascular es
primaria o secundaria a las bandas amnioticas. La hipotesis de la
disrupcién vascular primaria, propuesta por Kino en 1975, establece que
la interrupcion del flujo vascular en las extremidades en desarrollo causa
necrosis de la porcion terminal, la cual se adhiere y arranca bandas de
amnios, produciendo dafio mecéanico al feto, como los anillos de
constriccion y las hendiduras faciales. El tejido necrético eventualmente
sana y la presencia de bandas fibrosas al nacimiento sugiere el



diagnoéstico de secuencia de bandas amnidticas. Si esta hipotesis es
cierta, entonces la reduccion transversa de las extremidades sin
evidencia de bandas amniéticas puede ser considerada otra variante de
la misma patologia (4).

Epidemiologia

La frecuencia reportada es de 1: 1,200 a 1:15,000 nacidos vivos. Garza
y colaboradores encontraron una prevalencia de 1.16 por 10,000 recién
nacidos vivos en la revision de la base de datos del programa de defectos
congénitos de Atlanta entre el periodo de 1968 — 1982 (5). Orioli vy
colaboradores encontraron una prevalencia de 0.89 por 10,000 nacimientos o
1:11,200 nacimientos en su estudio realizado en Sudamérica; como hallazgo
adicional se encontré que Bolivia tiene la tasa mas alta con 1.89 por 10,000
nacimientos (3).

Se piensa que la secuencia de bandas amnidticas ocurre en forma
esporadica, aunque hay reportes de casos que han presentado cierta tendencia
familiar (5). En la serie reportada por Orioli y colaboradores, se encontraron 5
casos de consanguinidad entre los padres y 8 con antecedente de un familiar
afectado con secuencia de bandas amnidticas (3).

Factores de riesgo

Dado que aun no se ha precisado la etiologia de la secuencia de bandas
amnidticas, se han propuestos multiples factores de riesgo basados en las
teorias antes citadas. Algunos de los factores de riesgo estudiados han sido los
siguientes:

e Sexo fetal: no ha mostrado ser factor de riesgo, aunque en algunas
series de casos, como la de Garza y colaboradores, la tasa de fetos
masculinos afectados ha sido menor que la de fetos femeninos (0.91
vs 1.44) (5).

e Raza: el riesgo de bandas amnidticas se ha reportado como 75%
mayor entre la raza negra comparada con la blanca, lo cual fue
encontrado en la serie de casos de Werler y colaboradores, los
cuales evaluaron las caracteristicas epidemioldgicas de 84 casos de
bandas amniéticas y complejo pared miembro (6). De igual forma,
Werler en otro estudio reportd un riesgo relativo de 2.5 (IC 95%: 1.5 —
4.1) para la raza negra (4). En contraste, Garza y colaboradores
encontraron que la tasa de fetos afectados de raza negra fue mayor
gue la de aquellos de raza blanca, sin embargo no fue
estadisticamente significativo (OR 1.76; IC 95%: 0.98 — 3.13) (5).

e Paridad: la asociacion con la paridad es controversial, ya que
mientras un estudio encontré que las primiparas tienen mayor riesgo



para bandas amniéticas con un OR de 2.1 (IC 95% 1.4 — 3.0) que las
multiparas (4), otro estudio realizado en Hungria demostro
exactamente lo contrario (6).

Hemorragia en el primer trimestre de la gestacion: se ha
encontrado una ocurrencia mayor de sangrado transvaginal en el
primer trimestre de la gestacibn en embarazos afectados con
secuencia de bandas amnidticas que en los controles con un OR
2.34 (IC 95%: 1.0 — 5.45) (3).

Edad materna: en el estudio de Garza y colaboradores, cuando se
estratifico la edad materna en intervalos de 5 afios, se observo una
tendencia a la disminucion de la tasa de secuencia de bandas
amnidticas a medida que aumentaba la edad materna; el riesgo de
tener fetos afectados fue 2.3 veces para las madres con menos de 20
afios en comparacion con las de mayor edad. Se encontré que las
pacientes de raza negra, menores de 20 afios, con mas de un
embarazo tienen mayor riesgo de tener un feto afectado que las de
misma raza, con mas de 20 afios y con mas de un embarazo (6.2 vs
0.5 con un indice de tasa 12.4; IC 95%: 4.2 — 36.4) (5). Werler y
colaboradores en su estudio publicado en el 2009, encontraron que
las mujeres con menos de 25 afos tienen un OR de 1.5 (IC 95%: 1.0
—2.1) (4).

Edad paterna: se ha encontrado que los padres de los fetos
afectados con secuencia de bandas amniéticas tienen, en promedio,
mayor edad que los controles, sin embargo no fue estadisticamente
significativo (OR 0.96; IC 95%: 0.98 — 8.35) (3).

Escolaridad: la evidencia actual ha demostrado una mayor
frecuencia de estos defectos en aquellas mujeres con menos de 12
afios de estudios, sin embargo, no ha sido estadisticamente
significativo (OR de 1.2; IC 95%: 0.8 — 2.0) (4).

Tabaquismo: el tabaquismo es mas frecuentemente reportado entre
las madres con fetos afectados por secuencia de bandas amniéticas
gue en los controles. Comparado con los no fumadores, el OR para
secuencia de bandas amnidticas en fumadores des 14 cigarros/dia
es de 1.4 (IC 95%: 0.9 — 2.3) y para las que consumen = 15
cigarros/dia aumenta a 2.4 (IC 95%: 1.3 — 4.4). Los modelos
animales de disrupcion vascular muestran que la hipoxia juega un
papel cuando la disrupcion incluye oclusion; el monoxido de carbono
contenido en el humo del cigarro se ha asociado a hipoxia fetal,
sugiriendo que este mecanismo patogénico debe ser considerado (4).
Consumo de vasoconstrictores: no se encontré que el consumo de
vasoconstrictores, como descongestionantes y dilatadores
bronquiales, representen un factor de riesgo para secuencia de
bandas amnioticas con alteracion en las extremidades, ya que el OR



fue de 0.9 (IC 95%: 0.5 — 1.5). Este resultado no apoya la hipotesis
de la disrupcién vascular primaria como causa de la secuencia de
bandas amnidticas (4).

Consumo de aspirina: Werler encontré un OR de 2.1 (IC 95%: 1.2 —
3.9) para secuencia de bandas amnidticas con el consumo de
aspirina en el periodo periconcepcional (comprendido desde las 2
semanas previas a la FUM y las 14 semanas de gestacion) (4).
Consumo de paracetamol: Werler y colaboradores encontraron
diferencia significativa entre el consumo de paracetamol en el primer
trimestre y bandas amniéticas con afectacion de extremidades con un
OR 2.1 (IC 95% 1.1 — 3.9) y sin afectacion de extremidades OR 3.4
(IC 95% 1.1 - 10.3), aunque este factor de riesgo debe ser
interpretado con precaucion ya que hasta la fecha no se ha
demostrado plausibilidad biolégica puesto que no tiene efectos
vasoconstrictores; algunos autores han explicado esta asociacion al
considerar a la fiebre como variable confusora, ya que la hipertermia
si se ha implicado como causa de disrupcion vascular y el
paracetamol es ampliamente utilizado como farmaco antipirético (6).
Fiebre: Orioli y colaboradores reportaron un OR de 9.87 (IC 95%:
1.20 — 81.14) con un episodio febril durante el primer trimestre de la
gestacion (3).

Una vez que se disponga de un mayor nimero de estudios que permitan
identificar claramente los factores de riesgo para esta patologia, se podra
establecer el riesgo de una pareja para tener un feto afectado y, de esta forma,
identificar aquella poblacion mas susceptible para implementar estrategias
diagnésticas y, dependiendo del caso, terapéuticas.

Espectro de defectos

El tipo y severidad de los defectos dependen del tiempo en el que ocurra
el evento (5). Los desérdenes de disrupcion se clasifican en 4 grupos
dependiendo del tipo de defectos estructurales, su asociacibn con otras
alteraciones y el tiempo en que ocurra la disrupcion:

a)

b)

Grupo I. Periodo embrionario temprano:

Antes de las 4 semanas de gestacion: anencefalia con bandas
amnioticas, hendiduras faciales y ectopia cordis.

De 3 — 6 semanas de gestacion: involucra los defectos antes
mencionados, ademas de complejo pared miembro, encefalocele y
pseudo encefalocele.

Grupo Il. Periodo embrionario medio: comprende de las 4 — 7
semanas de gestacion e incluye labio y paladar hendido,
malformaciones internas y defectos en extremidades.

Grupo lll. Periodo embrionario tardio o periodo fetal temprano:
secuencia de deformaciones asociadas a oligohidramnios.



e Grupo IV: Periodo fetal: miembro unido al amnios, amputacion del
miembro por bandas constrictivas y linfedema distal.

No hay dos fetos que estén afectados en forma idéntica y no hay una
caracteristica que se presente consistentemente en todos los casos. El
espectro de defectos en la secuencia de bandas amniéticas incluye:

e Extremidades: reduccibn de las extremidades, amputaciones,
constricciones, sindactilia, pseudosindactilia, polidactilia, hipoplasia,
linfedema distal, deformacién de los pies y luxacién de cadera.

e Craneofaciales: anencefalia, distorsion facial gruesa, labio y paladar
hendido, defectos en o0jo, oido y/o nariz, encefalocele, hendidura
facial, atresia de coanas, craneosinostosis y secuencia de
deformacion por oligohidramnios.

e Otros: adhesion de partes fetales a bandas amnidticas o a la
placenta, defectos de pared abdominal o toracica, ectopia cordis,
evisceracion, gastrosquisis, onfalocele, cordon umbilical corto y
escoliosis (5).

Orioli y colaboradores describieron el fenotipo de 292 casos de
secuencia de bandas amniotica que se presentaron en 3,020,896 nacimientos
en Sudamérica entre 1982 y 1998 (3). Este es uno de los pocos trabajos
encontrados en el que se describe a detalle el espectro de defectos que se
pueden presentar en la secuencia de bandas amniédticas, por ello hacemos
amplia referencia de este articulo en los proximos parrafos.

Menos del 20% de los casos de secuencia de bandas amnidticas no
tuvieron reduccion de extremidades y 20% tuvieron reduccion de extremidades
en forma aislada. La combinacion de defectos mas frecuente fue el anillo de
constriccién con reduccidn de extremidades, visto en 47% de los casos. La
presencia de anillo de constriccion, adhesion a bandas y reduccion de
extremidades ocurrio solo en el 9%. Hubieron 18 casos (6.2%) que no
presentaron ninguno de los defectos principales considerados en el acrénimo
ADAM (anillo de constriccion como deformidad amnioética, adhesion de bandas
a la piel y reduccion de extremidades como mutilacion) (ver tabla 1) (3).

En esta serie de casos, los defectos de la secuencia de bandas
amnidticas estuvieron localizados mas frecuentemente en las extremidades
(71.9%) y muchos menos en la cabeza (3.8%) y en el tronco (1 %). No hubo
casos que involucraran cabeza y tronco solamente, mientras que los casos que
involucran extremidades, cabeza y/o tronco representan el 23% de todos los
casos (3).



Tabla 1. Frecuencia de anillo de constriccion y adhesion a bandas en relacion a
la presencia 0 no de reduccion de extremidades en 292 casos de secuencia de
bandas amnioticas.

Reduccién de Extremidades

Si No Total
N % N % N %
Anillo de constriccion 136 46.6 24 8.2 160 54.8
Adhesién a bandas 18 6.2 7 2.4 25 8.6

Anillo de constriccion + 27 9.2 3 1.0 30 103
Adhesion a bandas

Ninguna de las dos 59 20.2 18 6.2 77 264
Total 2240 822 52 17.8 292 100.0
Fuente: Orioli y colaboradores (3).

Se observaron lesiones en la piel en el 86% de los casos. Los anillos de
constriccion fueron el tipo mas frecuente, seguido por las adhesiones entre dos
segmentos corporales, incluyendo pseudosindactilia. En menor proporcion se
observaron adhesion a bandas y otros tipos de lesiones dérmicas (necrosis,
aplasias y cicatrices) (3).

Entre los 257 casos con defectos en las extremidades, excluyendo
lesiones dérmicas, la reduccion de las extremidades con sindactilia fue el
defecto combinado mas frecuente (36%), seguido por diferentes tipos de
reduccion, reduccion mas sindactilia y talipes (equinovaro o calcaneo valgus)
(10%) y reduccién de extremidades mas talipes (7%). El pterigion y la
polidactilia fueron menos frecuentes y esta Ultima fue observada solo en
combinacion con otros defectos en las extremidades. Entre los 292 casos, la
reduccion de extremidades estuvo presente en el 82% de los casos, sindactilia,
incluyendo pseudosindactilia, en 46% vy talipes en 22%. El nivel en el que se
presento la reduccion de las extremidades fue: dedo de manos o pies en 80%,
mano o pie en 7%, antebrazo o pierna en 9% y brazo o muslo en 5% (3).

Las caracteristicas fenotipicas de la secuencia de bandas amnidticas
con y sin defectos de pared corporal fueron comparadas. La reduccion de
extremidades ocurre con la misma frecuencia en ambos grupos, pero es mas
severa en el grupo con defecto de pared corporal. Los defectos
craneales/neurales son mas frecuentes en el grupo con defecto de pared
corporal y solo en este grupo se presentaron casos de microcefalia e
hidrocefalia. Tres defectos fueron descritos solo en los casos con defectos de
pared corporal: ectopia cordis, hemi — Utero y pezon ausente. Seis defectos
fueron descritos solo en el grupo sin defectos de pared corporal: asimetria
facial, otocefalia, coloboma, microtia, apéndice sacrococcigeo y pezdn
supernumerario (3).
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Otros estudio donde se intentd establecer diferentes fenotipos para la
secuencia de bandas amnidticas, con base en la topografia de los defectos, fue
realizado en nuestro pais por Davies y colaboradores y publicado en el 2001.
En este estudio clasificaron 48 casos de acuerdo a tres criterios: la topografia
embriologica de las malformaciones, la posicion de los sitios de adhesion y
evaluando la distancia entre las malformaciones. Como resultado se obtuvieron
tres grupos: 1) fetos con defectos cefalotoracicos 2) fetos con defectos
caudales y 3) fetos con defectos mixtos. Sin embargo, se presentd traslape
entre ellos por lo que se llegé a la conclusion que deben ser considerados
como parte del espectro de una misma entidad que es el resultado de un
mecanismo patogénico Unico. Los sitios de adhesion y las malformaciones
asociadas se presentan en la misma region corporal, por lo que se puede
sugerir que las bandas son la causa de las malformaciones (7).

Pronéstico

La historia natural de la secuencia de bandas amnidticas sin defectos de
pared corporal incluye prematurez, ruptura prematura de membranas y bajo
peso al nacimiento (< 2,500 gramos). En el estudio realizado por Martinez —
Frias en el afio 2000, de 66 casos de secuencia de bandas amnidticas, la edad
gestacional promedio al nacimiento fue de 36 semanas, el promedio de peso al
nacimiento se ubic6 entre la percentila 25 y 50 para la edad gestacional en los
casos sin afectacion de la pared corporal. En aquellos casos asociados a
defectos en pared corporal, la edad gestacional promedio al nacimiento fue de
33.6 semanas Yy el peso al nacimiento menor a la percentila 5 para la edad
gestacional (8).

Para los casos con diagnostico prenatal de bandas con riesgo de
amputacion de extremidades, se ha descrito un amplio espectro de resultados,
el cual va desde la resolucion espontanea sin consecuencias a largo plazo
hasta la estrangulacion progresiva de la(s) extremidad(es) con la subsecuente
amputacion (8).

Fetoscopiay liberacion de bandas amnidticas

Los defectos fetales que son candidatos a tratamiento in utero son
aguellos que pueden ser diagnosticados prenatalmente, usualmente por
ultrasonido, y que pueden tener consecuencias graves. Ambos criterios son
cumplidos por la secuencia de bandas amnidticas. Con el advenimiento de
técnicas menos invasivas, las indicaciones de la cirugia fetal se han extendido
a patologias ortopédicas no letales como el mielomeningocele y la secuencia
de bandas amnidticas. Los trabajos en modelos animales han mostrado que la
liberacion intrauterina de bandas de constriccidn evita la amputacién y restaura
los parametros morfolégicos y funcionales (9).
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El riesgo de amputaciéon de una extremidad por bandas amnidticas es
una indicacion razonable para exploracion con fetoscopia. La estrangulacion
progresiva debida al efecto mecanico que produce la banda amniotica empeora
gradualmente la deformacion y puede culminar en la amputacion del miembro.
Por lo tanto, la liberacibn de la banda amnibtica puede detener la
estrangulacion, mientras que la capacidad de regeneracion del tejido fetal
restaura la morfologia y la funcién del miembro. La liberacion intrauterina de
una extremidad que esté siendo constrefiida por bandas amnibticas es un
procedimiento de salvamento y provisional para evitar la progresion de la
deformidad y para restaurar la vascularizacién distal. ElI propdsito final del
procedimiento intrauterino es evitar lesiones irreversibles y, de esta forma,
tener una extremidad funcional que sea corregible al nacimiento (9).

En los casos de constriccion del cordon umbilical por bandas amnidticas,
se requiere liberacion de las misma in utero para evitar un accidente de cordon
y muerte fetal (8).

El principal factor pronéstico es la perfusion de la parte distal de la
extremidad involucrada. Se ha propuesto una clasificacion prenatal para la
secuencia de bandas amnidticas que involucra extremidades con base en la
clasificacion postnatal de Weinzweig:

1. Bandas amnioticas sin signos de constriccion.

2. Constriccion sin compromiso vascular (estudios doppler vasculares
normales en comparacion con la extremidad contralateral). Puede haber
deformidad distal.

a) Sin o con linfedema leve.
b) Con linfedema severo.

3. Constriccion severa con compromiso arterial progresivo. El flujo tienen
que ser medido en la porcion proximal y distal al sitio de constriccion por
la banda.

a) Estudio doppler distal anormal en comparaciéon con la extremidad
contralateral.
b) Sin flujo vascular en la extremidad.
4. Curvatura o fractura de los huesos largos en el sitio de la constriccion.
5. Amputacion intrauterina.

En los estadios 2 — 5 las bandas pueden o no ser vistas por ultrasonido.
No se sabe si la ausencia de bandas amniéticas en la revision ultrasonografica
influye en los resultados, pero debe documentarse. Si solo tiene linfedema
severo en la extremidad afectada con estudio doppler normal, se debe
considerar el manejo expectante y llevar a cabo seguimiento semanal
ultrasonografico (8).
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Husler y colaboradores reportaron una serie de 7 casos con secuencia
de bandas amniodticas y tratamiento con liberacion de las mismas por
fetoscopia. En cinco de los casos se limitd el dafio ocasionado por la
constriccion ameritando tratamiento quirdrgico al nacimiento en 3 de ellos. En
un caso, a pesar del tratamiento, la extremidad no pudo ser salvada. A pesar
de un tratamiento prenatal fallido, el séptimo caso present6 un resultado
postnatal satisfactorio (8).

Debido a que la secuencia de bandas amnidticas afecta tanto al feto
como a las membranas, la incidencia de ruptura prematura de membranas al
realizar fetoscopia, es mayor que en otros trastornos con membranas
normales, reportado entre 6 — 10% (9). La ruptura prematura de membranas es
la principal complicacion de la fetoscopia con liberacion de bandas amnioticas,
presentandose hasta en el 71% de los casos; a pesar de ello, el intervalo de
tiempo entre la realizacion del procedimiento y el nacimiento de los fetos fue de
11 semanas (8).
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OBJETIVOS
General

Describir el fenotipo de los fetos afectados por secuencia de bandas
amnidticas que han sido diagnosticados en el departamento de Medicina
Materno Fetal del Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro Espinosa de los
Reyes”.

Especificos

e Describir las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de las pacientes
con fetos afectados por secuencia de bandas amnioticas que han sido
diagnosticados en el servicio de Medicina Materno Fetal.

e Describir los resultados perinatales de los fetos afectados por secuencia
de bandas amnidticas que han sido diagnosticados en el servicio de
Medicina Materno Fetal.

e Establecer patrones de presentacion fenotipica de los fetos con
secuencia de bandas amniéticas.

e Comparar la informacion obtenida con lo reportado en la literatura
nacional e internacional.
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JUSTIFICACION

Por tratarse de una entidad sin etiologia definida, existen multiples
caracteristicas y antecedentes maternos y paternos, asi como eventos
periconcepcionales, que han sido evaluados en un intento por identificar
factores de riesgo. Sin embargo, los estudios han arrojado resultados no
concluyentes o contradictorios entre si. Es por ello que se requieren trabajos de
investigacion adicionales que, en un principio, describan las caracteristicas
epidemiologicas de las pacientes con fetos afectados por secuencia de bandas
amnibticas, para seleccionar aquellas que se presentan mas frecuentemente
en estos casos y, en base a ello, disefiar protocolos encaminados a demostrar
causalidad y establecer factores de riesgo para esta patologia.

La secuencia de bandas amnidticas se caracterizada por tener un amplio
espectro de defectos, situacion que en ocasiones puede llegar a dificultar el
diagnostico ya que suele traslaparse con otras entidades clinicas, sobre todo
ante la ausencia de bandas amniédticas evidentes al nacimiento o a la revision
ultrasonografica. Por lo anterior, los estudios descriptivos del fenotipo de los
fetos afectados por secuencia de bandas amnioticas son de gran utilidad para
identificar aquellos defectos que se presentan consistentemente, con la
finalidad de establecer patrones de presentacién que permitan unificar criterios
diagndsticos y, en consecuencia, diferenciarlo de otras patologias.

De igual forma, algunos autores han llegado a postular hipétesis
etiol6gicas con base en el tipo y distribucion de los defectos, por lo tanto, los
estudios que permitan caracterizar mejor el fenotipo de los fetos con secuencia
de bandas amniédticas podrian, posteriormente, servir como punto de partida
para vislumbrar el origen etiolégico de esta patologia.
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MATERIAL Y METODOS
Tipo de estudio
Serie de casos.
Lugar y duracion

Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”, con
recoleccion de datos del periodo comprendido de 1993 — 2010.

Universo de estudio

Embarazos resueltos en el Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro
Espinosa de los Reyes” en el periodo comprendido de 1993 — 2010.

Unidades de Observacién

Pacientes del Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro Espinosa de los
Reyes” con feto afectado por secuencia de bandas amnidticas, cuyo
diagnostico y seguimiento se haya realizado en el departamento de Medicina
Materno Fetal entre 1993 - 2010.

Muestreo

Totalidad de Pacientes del Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro
Espinosa de los Reyes” con feto afectado por secuencia de bandas amniéticas,
cuyo diagnostico y seguimiento se haya realizado en el departamento de
Medicina Materno Fetal entre 1993 - 2010.

Variables en estudio

e Edad materna
Definicibn conceptual: término que se utiliza para hacer mencién al
tiempo que ha vivido un individuo.
Definicion operacional: tiempo transcurrido desde el nacimiento de la
madre biologica del feto afectado hasta la fecha del diagnostico de
secuencia de bandas amnidticas.
Tipo de variable: cuantitativa continua.
Unidad de medicién: afos.

e Edad paterna
Definicion conceptual: término que se utiliza para hacer mencion al
tiempo que ha vivido un individuo.
Definicibn operacional: tiempo transcurrido desde el nacimiento del
padre biol6gico del feto afectado hasta la fecha del diagnéstico de
secuencia de bandas amnidticas.
Tipo de variable: cuantitativa continua.
Unidad de medicion: afos.
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Escolaridad

Definicibn conceptual: tiempo durante el cual un individuo asiste a la
escuela o a cualquier centro de ensefianza.

Definicibn operacional: afios de estudio de la madre biolégica del feto
afectado, iniciando el conteo desde el primer afio de primaria.

Tipo de variable: cuantitativa discreta.

Unidad de medicion: afios.

Tabaquismo

Definicion conceptual: Adiccién cronica generada por el tabaco, que
produce dependencia fisica y psicoldgica.

Definicion operacional: consumo de tabaco por la madre biologica del
feto afectado en el periodo periconcepcional (desde las 2 semanas
previas a la fecha de ultima menstruacion hasta las 14 semanas de
gestacion), independientemente del tiempo de consumo y del nimero de
cigarros.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Numero de embarazos

Definicion conceptual: nUmero de veces que una mujer se ha encontrado
en estado gestante.

Definiciéon operacional: nUmero de veces que la madre biolégica del feto
afectado se ha encontrado en estado gestante, incluyendo el actual,
independientemente del desenlace.

Tipo de variable: cuantitativa discreta.

Unidad de medicion: numero de veces.

Edad gestacional al diagndstico

Definiciébn conceptual: tiempo transcurrido desde la concepcion hasta la
fecha en que se realiza el diagnéstico.

Definicibn operacional: tiempo transcurrido desde la fecha de dultima
menstruacion hasta la fecha en que se realiza el ultrasonido nivel 1l en
que se diagnostica secuencia de bandas amniéticas o, en caso de no
tener una fecha de ultima menstruacion confiable, semanas de gestacion
reportadas en el primer ultrasonido realizado en el embarazo mas el
tiempo transcurrido desde la realizacion de dicho ultrasonido hasta la
fecha del diagnostico.

Tipo de variable: cuantitativa continua.

Unidad de medicién: semanas completas y dias.

Alteraciones en extremidades

Definicion conceptual: modificacion de las caracteristicas normales de
cualquiera de las cuatro extremidades.

Definicibn operacional: presencia de cualquier alteracion en las
extremidades del feto o recién nacido con diagnéstico prenatal, mediante
ultrasonido nivel Il, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la
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necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al
nacimiento. Las alteraciones consideradas fueron: reduccién de las
extremidades, amputaciones, constricciones, sindactilia,
pseudosindactilia, polidactilia, hipoplasia, linfedema distal, deformacion
de los pies y luxacién de cadera.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion presente / ausente.

Alteraciones craneofaciales

Definicion conceptual: modificacion de las caracteristicas normales del
craneo y/o de la cara.

Definicidbn operacional: presencia de cualquier alteracion en el craneo
y/o la cara del feto o recién nacido con diagndstico prenatal, mediante
ultrasonido nivel Il, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la
necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al
nacimiento. Las alteraciones consideradas fueron: acrania, distorsion
facial gruesa, labio y paladar hendido, defectos en ojo, oido y/o nariz,
encefalocele, hendidura facial, atresia de coanas, craneosinostosis,
ventriculomegalia y/o hidrocefalia, holoprosencefalia y secuencia de
deformacion por oligohidramnios.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion presente / ausente.

Otras alteraciones

Definicion conceptual: modificacion de las caracteristicas normales del
feto o recién nacido, excluyendo las que se presentan en las
extremidades y en el craneo y/o cara.

Definicibn operacional: presencia de cualquier alteracion del feto o
recién nacido con diagnéstico prenatal, mediante ultrasonido nivel II, de
secuencia de bandas amniédticas, reportada en la necropsia y/o en la
nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento, excluyendo
las que se presentan en las extremidades y en el craneo y/o cara. Las
alteraciones consideradas fueron: adhesion de partes fetales a bandas
amnibticas o a la placenta, defectos de pared abdominal o toracica,
ectopia cordis, evisceracion, gastrosquisis, onfalocele, cordén umbilical
corto y alteracion en la columna.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Labio y paladar hendido

Definicién conceptual: fisura uni o bilateral que involucra el labio superior
y, en ocasiones, puede acompafnarse de paladar hendido, involucrando
el paladar blando o duro.

Definicién operacional: presencia de fisura uni o bilateral que involucra el
labio superior y/o el paladar blando o duro en el feto o recién nacido con
diagnoéstico prenatal, mediante ultrasonido nivel Il, de secuencia de
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bandas amnidticas, reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina
materno fetal o de genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Encefalocele

Definicion conceptual: defecto congénito caracterizado por la protrusion
del cerebro y/o de las meninges a través de una falta de continuidad en
el craneo.

Definicion operacional: presencia de un defecto congeénito caracterizado
por la protrusion del cerebro y/o de las meninges a través de una falta de
continuidad en el craneo en el feto o recién nacido con diagndstico
prenatal, mediante ultrasonido nivel 1l, de secuencia de bandas
amniébticas, reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina
materno fetal o de genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente

Defecto de pared abdominal

Definicidbn conceptual: defecto congénito debido a una alteracion en el
desarrollo embrioldgico de la pared abdominal y del cordon umbilical,
caracterizado por falta de continuidad y extrusion del contenido
abdominal con o sin membrana que lo recubra.

Definicion operacional: presencia de gastrosquisis, onfalocele o defectos
de linea media (pentalogia de Cantrell, extrofia vesical o extrofia cloacal)
en el feto o recién nacido con diagndéstico prenatal, mediante ultrasonido
nivel I, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la necropsia
y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento.
Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Alteracion en columna

Definiciébn conceptual: modificacion de las caracteristicas normales de la
columna vertebral, tanto en la posiciébn como en la angulacion.

Definicibn operacional: presencia de cualquier alteracion en la columna
del feto o recién nacido con diagndéstico prenatal, mediante ultrasonido
nivel Il, de secuencia de bandas amnioticas, reportada en la necropsia
y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento. Las
alteraciones consideradas fueron: escoliosis, lordosis y xifosis.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion presente / ausente.

Reduccién de extremidades

Definicion conceptual: Ausencia de un segmento o del miembro
completo. Incluye desde la ausencia completa de una extremidad hasta
la simple agenesia o hipoplasia de una falange.
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Definicion operacional: ausencia de un segmento o del miembro
completo en el feto o recién nacido con diagndstico prenatal, mediante
ultrasonido nivel Il, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la
necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al
nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Defecto toracico

Definicion conceptual: modificacion de las caracteristicas normales de la
caja toracica, tanto de la integridad de sus paredes como de su tamafio.
Definicidon operacional: alteracion en la integridad y/o en el tamafio de la
caja toracica feto o recién nacido con diagnostico prenatal, mediante
ultrasonido nivel Il, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la
necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al
nacimiento. No se incluyen defectos en los érganos intratoracicos.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Otros Defecto de Tubo Neural

Definiciébn conceptual: conjunto de defectos congénitos secundarios a la
ausencia del cierre del tubo neural.

Definicion operacional: presencia de iniencefalia, espina bifida,
meningocele, mielomeningocele, mielosquisis, holoraquisquisis o0
cranioraquisquisis en el feto o recién nacido con diagnostico prenatal,
mediante ultrasonido nivel 1l, de secuencia de bandas amnidticas,
reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de
genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Holoprosencefalia

Definicion conceptual: malformacién compleja del cerebro humano que
resulta de la divisién incompleta de la parte anterior del prosencéfalo o el
telencéfalo en hemisferios izquierdo y derecho. Se divide en alobar,
lobar y semilobar.

Definicion operacional: presencia de una malformacion compleja del
cerebro humano que resulta de la division incompleta de la parte anterior
del prosencéfalo o el telencéfalo en hemisferios izquierdo y derecho en
el feto o recién nacido con diagnéstico prenatal, mediante ultrasonido
nivel I, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la necropsia
y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento.
Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.
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Alteracion en posicion de extremidades

Definicibn conceptual: modificacion de la angulacion normal de los
segmentos que constituyen las extremidades superior e inferiores.
Definicibn operacional: presencia de cualquier modificacion de la
angulacion normal de los segmentos que constituyen las extremidades
superior e inferiores del feto o recién nacido con diagndstico prenatal,
mediante ultrasonido nivel Il, de secuencia de bandas amnioticas,
reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de
genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion presente / ausente.

Acrania

Definicion conceptual: ausencia congénita de los huesos del craneo,
dejando el tejido cerebral recubierto Unicamente por una capa de
epitelio.

Definicidbn operacional: ausencia congénita de los huesos del craneo en
el feto o recién nacido con diagnéstico prenatal, mediante ultrasonido
nivel I, de secuencia de bandas amniéticas, reportada en la necropsia
y/o en la nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento.
Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Ventriculomegalia

Definicién conceptual: término descriptivo que indica la presencia de un
exceso de liquido, usualmente cefalorraquideo, en los ventriculos
laterales del cerebro en desarrollo. El término hidrocefalia solo aplica a
aguellos casos de ventriculomegalia con aumento en la presion del
liquido cefalorraquideo y, usualmente, macrocraneo.

Definicion operacional: medicién ultrasonogréafica del atrio= 10 mm en
un feto con diagnéstico prenatal, mediante ultrasonido nivel Il, de
secuencia de bandas amnioticas, reportada en la necropsia y/o en la
nota de medicina materno fetal o de genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Hendidura craneofacial

Definicion conceptual: defecto congénito parcial o total de los tejidos
craneofaciales que puede ir desde una pequefia excavacion en la piel,
pérdida del cabello, ojos rasgados, hasta la ausencia de nariz y cara.
Pueden ocurrir en casi cualquier parte del area craneofacial, de manera
uni o bilateral.

Definicion operacional: presencia de cualquier defecto congénito parcial
o total de los tejidos craneofaciales en el feto o recién nacido con
diagnoéstico prenatal, mediante ultrasonido nivel Il, de secuencia de
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bandas amnidticas, reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina
materno fetal o de genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Sexo fetal

Definicion conceptual: caracteristicas biologicas que definen a un ser
vivo como hombre o mujer.

Definicion operacional: caracteristicas bioldégicas que definen como
hombre o mujer al feto o recién nacido con diagnodstico prenatal,
mediante ultrasonido nivel IlI, de secuencia de bandas amnidticas,
reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de
genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: masculino / femenino.

Edad gestacional al nacimiento

Definicidbn conceptual: tiempo transcurrido desde la concepcion hasta la
fecha en que se presenta el nacimiento espontaneo o inducido.
Definicibn operacional: tiempo transcurrido desde la fecha de dultima
menstruacion hasta la fecha en que se presenta el nacimiento
espontaneo o inducido del feto o, en caso de no tener una fecha de
altima menstruacion confiable, semanas de gestacion reportadas en el
primer ultrasonido realizado en el embarazo mas el tiempo transcurrido
desde la realizacion de dicho ultrasonido hasta la fecha de la
interrupcion del embarazo.

Tipo de variable: cuantitativa continua.

Unidad de medicién: semanas completas y dias.

Peso al nacimiento

Definicion conceptual: medida de la fuerza que ejerce la gravedad sobre
un cuerpo determinado, en este caso sobre el feto o recién nacido.
Definicidbn operacional: peso del feto o recién nacido con diagnostico
prenatal, mediante ultrasonido nivel 1l, de secuencia de bandas
amniébticas, reportado en la necropsia y/o en la nota de medicina
materno fetal o de genética al nacimiento.

Tipo de variable: cuantitativa continua.

Unidad de medicion: gramos.

Bandas al nacimiento

Definicibn conceptual: tiras fibrosas aparentemente derivadas del
amnios que se han asociado con la produccién de dafio mecanico al
feto, como los anillos de constriccion y las hendiduras faciales.

Definicion operacional: presencia de bandas fibrosas aparentemente
derivas del amnios en el feto o recién nacido con diagndstico prenatal,
mediante ultrasonido nivel 1l, de secuencia de bandas amnigticas,
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reportada en la necropsia y/o en la nota de medicina materno fetal o de
genética al nacimiento.

Tipo de variable: dicotomica.

Unidad de medicion: presente / ausente.

Criterios de inclusion

Paciente con embarazo complicado con feto con secuencia de bandas
amniéticas, cuyo diagndéstico se haya establecido con ultrasonido nivel Il
en el departamento de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes” entre 1993 — 2010.
Paciente con embarazo complicado con feto con secuencia de bandas
amnidticas que cuenten con expediente de seguimiento de caso por el
departamento de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes” entre 1993 — 2010.
Paciente con embarazo complicado con feto con secuencia de bandas
amniodticas que hayan llevado su control prenatal y que hayan resuelto el
embarazo en el Instituto Nacional de Perinatologia “Isidro Espinosa de
los Reyes” entre 1993 — 2010.

Criterios de exclusion

Pacientes con embarazo complicado con feto con secuencia de bandas
amnidticas cuyo expediente de seguimiento de caso por el servicio de
Medicina Materno Fetal no cuenten con méas del 80% de variables.

Se decidid la exclusion de aquellos casos con el hallazgo de corddén
corto.

Descripcion general del estudio

Se identificaron los expedientes de seguimiento de caso por el servicio

de Medicina Materno Fetal de las pacientes con embarazo complicado con feto
con secuencia de bandas amnidticas desde 1993 hasta la fecha actual. Se
seleccionaron aquellos que reunieron los criterios de inclusién y se extrajo la
informacion de las variables previamente citadas.

Analisis estadistico

De acuerdo al tipo de variable, la informacién se expresé en porcentajes

o en medidas de tendencia central y medidas de dispersion.
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RESULTADOS

Se identificaron 69 expedientes de seguimiento por el servicio de
Medicina Materno Fetal cuyo diagndstico de cierre de caso fue “Secuencia de
Bandas Amnidticas” en el periodo comprendido de 1993 - 2010, de éstos, 50
reunieron los criterios de ingreso vy, por tanto, fueron los considerados en esta
serie de casos.

El promedio (x DE) de edad materna fue de 25.7 + 6.9 afos, con un 44%
(22/50) de las pacientes con edad menor de 25 afos, de las cuales el 72%
(16/22) tuvieron veinte afios 0 menos. El 30% (15/50) de las pacientes tuvieron
30 afios 0 mas, pero solo 6 casos (12%) estuvieron en el grupo etario con 35
afios o0 mas (ver grafica 1).

Gréfica 1. Edad materna. Se observa el predomino de la secuencia de bandas
amniodticas en menores de 25 afos y, especificamente, en el grupo de menores
de 20 afios.

_

< 25 afios 25 - 29 afios > 30 afios

= Extremos de vida reproductiva (< 20 afios y = 35 afios)

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

El 32% (16/50) de los casos presentaron algun defecto en pared
abdominal (gastrosquisis, onfalocele o extrofia) como parte de su fenotipo y
éstos tuvieron un promedio de edad de 26.8 afios, en comparacion con
aquellos sin defecto de pared abdominal cuya edad promedio fue de 25.2 afos.

La edad paterna promedio (+ DE) fue 29.2 afios = 7.5 y solo el 9.09%
(4/44) de los padres de fetos con secuencia de bandas amniédticas tuvieron 40
afos o mas y el 11.3% (5/44) menos de 20 afios (ver gréfica 2). La escolaridad
promedio (+ DE) fue de 10.7 afios + 3.6, sin haberse encontrado pacientes
analfabetas (ver grafica 3).
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Gréfica 2. Edad paterna. Predominaron los padres con edad mayor o igual a
30 afos, pero solamente 4 tuvieron edad mayor o igual a 40 afios.

< 25 afios 25 - 29 afios > 30 afios

m Extremos de la vida reproductiva (< 20 afios y = 40 afios)

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

Gréfica 3. Escolaridad. La mayor parte de las pacientes tuvieron como
escolaridad méxima la secundaria terminada o trunca.

10- 12 afios

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

El antecedente de tabaquismo durante el periodo periconcepcional fue
positivo tan solo en el 22% (11/50) de las pacientes con fetos afectados por
secuencia de bandas amniéticas. Por el caracter retrospectivo de este estudio,
no fue posible establecer el nUmero de cigarros consumidos por las pacientes.
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El 54% (27/50) de las pacientes cursaban con su primer embarazo,
observandose una tendencia a la disminucién en la frecuencia de presentacion
conforme aumenta el nimero de embarazos (ver grafica 4).

Grafica 4. NUmero de embarazo. Se observa una relacion inversa entre el
namero de embarazos y la frecuencia de presentacion de la secuencia de
bandas amniéticas.

Primer Segundo Tercer 24
embarazo | embarazo | embarazo embarazos

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

La edad gestacional promedio (+ DE) al diagnéstico, considerando el dia
de realizacion del ultrasonido nivel Il como la fecha del diagnéstico, fue de 25.0
+ 5.0 semanas, siendo las 14.4 semanas la edad mas temprana en que se
detecto esta patologia y las 36 semanas la mas tardia.

Utilizando la forma mas simplista que se ha descrito en la literatura para
clasificar los defectos secundarios a la secuencia de bandas amnioticas,
encontramos que el grupo de defectos mas comun en nuestra serie de casos
fue el constituido por los craneofaciales, con un 78% (39/50) de frecuencia de
presentacion, seguido por un 70% (35/50) de las alteraciones en extremidades
y, finalmente, un 52% (26/50) del grupo otros, donde se incluyen defectos en
pared abdominal, en térax y en columna principalmente (ver grafica 5).

En cuanto a la relacién que existe entre los diferentes tipo de defectos
tenemos que el 34% (17/50) de los fetos incluidos en este analisis tuvieron al
menos una alteracion craneofacial en combinacion con al menos un defecto en
extremidades. Defectos pertenecientes a los tres grupos estuvieron presentes
en el 22% (11/50) de los fetos. Seis fetos tuvieron una alteracion en
extremidades relacionada con algun defecto en columna, térax y/o pared
abdominal (grupo de otros). El 10% (5/50) de casos tuvieron como fenotipo un
defecto craneofacial y uno del grupo otros. Finalmente, el defecto aislado mas
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comun fue craneofacial, seguido por un defecto en pared abdominal, térax o
columna y solamente un feto presentd alteraciones en extremidades como
anico defecto (ver grafica 6).

Gréfica 5. Frecuencia de presentacion por grupo de defectos.

Craneofaciales
Extremidades

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

Gréfica 6. Fenotipos de la secuencia de bandas amniéticas y frecuencia
de presentacion.

Extremidades Extremidades,
y otros craneofacial y
otros

Otros aislado

Craneofacial
aislado

<

Craneofacial y

Extremidades
0 .
Fttemidades y craneofacial

aislado

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.
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Continuando el andlisis del fenotipo, pero ahora por grupo de defectos,
encontramos lo siguiente: los defectos craneofaciales que se presentaron con
mayor frecuencia en estos 50 casos de secuencia de bandas amnioticas son
las hendiduras faciales y el encefalocele, ambos presentes en el 51% (20/39)
de los fetos con algun defecto de este grupo y en el 40% (20/50) de los casos
en general. En segundo lugar se ubica el labio y paladar hendido tipico con 13
casos de 39 con defectos craneofaciales, seguido por acrania que estuvo
presente en el 25% (10/39) de estos fetos. Finalmente se encuentran
ventriculomegalia/hidrocefalia y holoprosencefalia (ver grafica 7).

Gréfica 7. Distribucién de los defectos considerados dentro del grupo
craneofaciales. Se observa la mayor frecuencia del encefalocele y de la
hendidura facial.

Holoprosencefalia

Ventriculomegalia

Acrania

Labio y paladar hendido tipico
Encefalocele

Hendidura facial

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

En cuanto a las relaciones entre los defectos del grupo de craneofaciales
encontramos que el 50% (19/20) de fetos con encefalocele presentaron
hendidura facial y el 35% (7/20) labio y paladar hendido. El 60% (6/10) de los
fetos con acrania tuvieron hendidura facial y el 30% (3/10) labio y paladar
hendido tipico. Hubo siete casos que tuvieron un solo defecto no asociado a
ningun otro de este mismo grupo, predominando 2 casos de acrania y 2 de
encefalocele.

En cuanto a los defectos de extremidades, el 58% (29/50) de los casos
totales y el 82% (29/35) de los que presentan algun defecto de este grupo
tuvieron reduccion de alguna extremidad. Por otro lado, la alteraciéon en la
posicién estuvo presente en el 44% (22/50) de los casos totales y el 63%
(22/35) de los casos con alguna alteracion en extremidades. Se mostro
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predomino de afectacion de las extremidades superiores sobre las inferiores
(77% vs 54% de los casos con defectos de este grupo) (ver grafica 8).

Por dltimo, dentro del grupo “otros defectos” consideramos aquellos
presentes en pared abdominal, principalmente onfalocele, gastrosquisis y
extrofia; cualquier alteracion en columna, incluidos defectos de tubo neural
diferentes de los considerados en el grupo de craneofaciales, y los defectos en
torax. El 32% (16/50) de los casos presentd un defecto en pared abdominal, de
los cuales, el mas comuan fue la abdominosquisis, seguida por el onfalocele, la
toracogastrosquisis y finalmente un caso present6 defecto de pared abdominal
anterior y se extendio hacia pelvis. El defecto mas comun en la columna fue la
alteracion en la curvatura, presente en el 30% (15/50) de los casos totales.
Tres casos presentaron defecto de tubo neural, un mielomeningocele sacro y
dos no especificados en region lumbosacra, pero probablemente se traten de
espina bifida. Se reportaron 8 casos de defecto a nivel toracico, el 63% (5/8)
son toracosquisis (2 casos con asociacion a defecto de pared abdominal) y el
37% (3/8) hipoplasias toracicas (ver grafica 9). Se reporté una hernia
diafragmética presente en un caso.

Gréfica 8. Distribucion de los defectos considerados dentro del grupo de
extremidades.

Polidactilia
Artrogriposis
Pie equino varo
Sindactilia

Anillo de constriccién

Alteracién en posicion

Reduccién

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnidticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.

Hubo predominio del sexo femenino sobre el masculino (44% vs 38%) y
en el 18% (9/50) de los casos no se pudo determinar el sexo por las
caracteristicas de los genitales externos. Tan solo se dispuso del cariotipo de 5
casos, los cuales fueron normales. Las semanas de gestacion promedio (
DE) a la interrupcion del embarazo fueron 30.5 = 6.6 y tan solo el 26% (13/50)
de los casos vivio al momento de nacer. En el 86% (43/50) de los casos se
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corroboré la presencia de bandas fibrosas (amnioticas) al nacimiento y/o
durante la necropsia.

Gréafica 9. Distribucion de los defectos de pared abdominal, columna
vertebral y torax.

Hernia diafragmatica
Abdomosquisis + pelvis
Mielomeningocele sacro
Abdominosquisis + toracosquisis
Toracosquisis

Torax hipoplasico

Onfalocele
Abdominosquisis

Alteracion en curvat

Fuente: base de datos de casos de seguimiento de Secuencia de Bandas
Amnioticas del servicio de Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de
Perinatologia “Isidro Espinosa de los Reyes”.
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DISCUSION

Nuestra serie de casos puso de manifiesto que el 32% de las pacientes
con embarazo complicado por secuencia de bandas amnidticas tienen menos
de 20 afos, mostrando una mayor presentacion de esta patologia en el
extremo inferior del periodo reproductivo, en comparacion con el extremo
opuesto (12% en pacientes con 35 aflos 0 mas). Lo anteriormente expuesto
difiere con lo reportado previamente por Werler y colaboradores, ya que ellos
encontraron que solo el 19.4% de 139 pacientes con secuencia de bandas
amnidticas fueron menores de 20 afios, mientras que el 25.4% tuvieron 30
afios o0 mas (4). De la misma forma, el mismo autor, en otro estudio, publicd
una frecuencia similar en los 3 grupos etarios en que dividieron los 73 casos
que formaron parte de su serie; las pacientes con menos de 25 afos y con 30
afios 0 mas tuvieron la misma frecuencia (34% para cada grupo) (6).

Werler y colaboradores encontraron que el 46% de los casos de
complejo pared miembro tuvieron menos de 25 afos, por o que se sugirié que
aguellos casos de secuencia de bandas amnidticas con defectos de pared
abdominal podrian compartir el mismo origen etiologico y, por tanto, los mismos
factores de riesgo, dentro de ellos la edad materna (4).

El Unico articulo que estudia la asociacion entre la edad paterna y la
secuencia de bandas amnidticas encontroé que un 8.9% de los casos tenian una
edad paterna de 40 aflos o mayor, lo cual coincide con el 9.09% reportado en
nuestro estudio. Sin embargo, el OR que se encontrd fue de 1.08 (IC 95%: 0.49
— 2.37), siendo no significativo (3). Se ha propuesto que la secuencia de
bandas amnidticas pueda tener un origen genético, sobre todo si se considera
la teoria intrinseca; esta teoria podria haberse visto favorecida si se hubiera
encontrado asociacion con la edad paterna avanzada porque, como es sabido,
esta caracteristica se relaciona con una gran variedad de alteraciones génicas.

A pesar de que la escolaridad promedio encontrada en nuestro estudio
fue menor a los 12 afios que algunos estudios proponen, sin haberlo
demostrado hasta la fecha, como factor de riesgo para secuencia de bandas
amniodticas, no podria ser considerada como baja escolaridad tomando en
cuenta el contexto de nuestro pais en el que el promedio de afios que una
mujer asiste a un centro de ensefianza es de 7.8.

No obstante que cuenta con sustento fisiopatoldgico, el tabaquismo solo
ha mostrado su asociacion con la secuencia de bandas amnidticas con un
consumo elevado de cigarrillos/ dia (15 cigarrrillos o mas), representado por un
OR de 2.4 (IC 95%: 1.3 — 4.4). En el presente estudio, solo una quinta parte de
las pacientes con fetos afectados reportaron el antecedente de tabaquismo,
ademads, aun faltaria conocer la cantidad de cigarros consumida por dia para
determinar si esto representaria en realidad un factor de riesgo; por todo lo
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anterior, en este estudio no se puso de manifiesto la asociacion entre el
tabaquismo y la secuencia de bandas amnidticas que ha sido vista en otros
trabajos de investigacion (4).

En estudios previos, como el realizado por Werler, se ha encontrado que
hasta el 60% de las pacientes con diagndstico de secuencia de bandas
amniodticas son primigestas, estableciéendose como factor de riesgo con un OR
de 2.1 (IC 95% 1.4 — 3.0). En nuestro estudié también se encontré una mayor
presentacion de esta patologia en pacientes que cursaban con su primer
embarazo (54%). Sigue siendo controvertido si la paridad es factor de riesgo en
funcién de la edad o viceversa, aunque en los dos estudios realizados por el
grupo de Werler se ha encontrado que el aumento en el riesgo secundario a
cualquiera de estos factores es independiente del efecto del otro (4,6).

En ninguna de las series de casos publicadas hasta la fecha especifican
las semanas de gestacion en que se realiz6 el diagndstico, por lo tanto no es
posible establecer una comparacion para determinar si en nuestro centro se
detecta la secuencia de bandas amniéticas en forma oportuna o no; aunque,
como se comento previamente, se considera que las 25 semanas es una edad
tardia, sobre todo porque la mayoria de los defectos que incluye el fenotipo de
estos fetos puede ser diagnosticado en la evaluacién realizada en el primer
trimestre. Por otro lado, las ventajas de realizar un diagnéstico temprano son,
en primera instancia, poder ofrecer la interrupcion del embarazo en caso de
defectos que no sean compatibles con la vida o, por el contrario, ofrecer la
alternativa de la fetoscopia con lisis de bandas amniéticas en caso de que se
rednan los criterios necesarios para su realizacion.

Nuestros resultados muestran que los defectos craneofaciales forman
parte importante del fenotipo de la secuencia de bandas amniéticas, estando
presentes en el 78% de los casos reportados en esta serie. Este hallazgos
contraste con lo previamente reportado en la literatura, donde se reportan
porcentajes de presentacion de defectos craneofaciales tan bajos como 24%
(70 de 292 casos reportados) (3). Esta diferencia puede radicar en el hecho de
gue en este trabajo de investigacion se englobaron dentro de los defectos
craneofaciales hallazgos tales como holoprosencefalia y
ventriculomegalia/hidrocefalia, ademas de aquellos tipicos como acrania,
encefalocele, hendiduras faciales y labio y paladar hendido; cuando en la
mayoria de las series solo contemplan estos ultimos.

Los defectos en extremidades estuvieron presentes en el 70% de los
casos, coincidiendo con los resultados de otras series, como la de Orioli y
colaboradores en la que reportaron 71.9% (3); sin embargo, a diferencia de
este Ultimo estudio, en el nuestro no fue el grupo de defectos mas comun,
estando por debajo de los craneofaciales.
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Otra caracteristica a destacar de nuestros resultados es la frecuencia de
los defectos catalogados como otros, en los que englobamos defectos en pared
abdominal, en térax y en columna, encontrando un 52% de fetos con estos
defectos. En la serie revisada por Garza y colaboradores, reportan solo un
18% de presentacion pero solo consideraron los defectos de pared abdominal
(5). En la serie de casos mexicana realizada por Davies y colaboradores,
mencionan una frecuencia de abdominosquisis del 65% y de toracosquisis de
31%, estando mas cercanos al valor obtenido en nuestro estudio, aunque no
contemplan las alteraciones en columna vertebral (7).

El encefalocele estuvo presente en 20 casos (40% de los casos totales
y 51% de los casos con defecto craneofacial), compartiendo el mismo
porcentaje de presentacion con las hendiduras faciales. Nuevamente, se
presenta discrepancia con los resultados de otros articulos, especificamente el
de Orioli en el que reportan 5.3% de frecuencia tanto para el encefalocele como
para la hendidura, lo cual se traduce en gque estos defectos se presentaron con
una frecuencia 8 veces mayor en nuestra serie de casos (3). Davies reportd
35% de frecuencia del encefalocele y 27% de hendiduras faciales en su serie
de 48 casos mexicanos, mostrando mayor similitud con los resultados
obtenidos en nuestro estudio (7).

La serie de casos del ECLAMCs (Estudio Colaborativo Latino Americano
de Malformaciones Congénitas) reportd reduccion en las extremidades en el
83% de los casos, contrastando con el 58% de nuestros casos. La sindactilia y
el pie equino varo también mostraron menores porcentajes de presentacion en
nuestro estudio que en el reportado por Orioli (12% vs 45.4% y 10% vs 21%,
respectivamente) (3). Resultados mas cercanos a los nuestros son reportados
de nueva cuenta por Davies: reduccion de extremidades en el 65%, sindactilia
en el 17% y no hubo casos con pie equino varo (7). Existe una mayor
afectacién de las extremidades superiores que las inferiores, lo cual es punto
de acuerdo con todas las series de casos analizadas (3,7).

En el rubro de defectos de pared abdominal se presenta la primera gran
discrepancia con la serie de casos mexicana, ya que ahi se reporté una
frecuencia de abdominosquisis del 63% y de toracosquisis del 31% (7),
mientras que lo encontrado en nuestro estudio fue 14% vy 10%,
respectivamente. Las alteraciones en la curvatura de la columna no aparecen
reportadas en ninguna otra serie, pero en la nuestra fueron muy frecuentes
(30%). Los defectos toracicos presentes en el 16% de los casos fueron la
hipoplasia (6%) y toracosquisis (10%). Los defectos de tubo neural se
presentaron en una forma similar que lo reportado en la literatura (6% vs 8%)

7).

Se encontré una mayor frecuencia de presentacion de la secuencia de
bandas amniéticas en fetos del sexo femenino (44% vs 38%), lo que concuerda
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con la mayor tasa de afectacion encontrada en algunos articulos como el de
Garza y colaboradores (5). Tan solo en el 26% de los casos se obtuvo un
recién nacido vivo, lo cual pone de manifiesto la severidad de los defectos de
esta patologia que condicionan la incompatibilidad con la vida hasta en el 74%
de los casos.
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CONCLUSIONES

De los resultados arrojados por esta serie de casos, se puede observar
claramente que la secuencia de bandas amnioticas muestra cierta tendencia en
afectar a un grupo de pacientes que se ubica en el extremo inferior del periodo
reproductivo de la mujer, es decir a las adolescentes y adultos jovenes. A pesar
de que la intencion de este protocolo no fue establecer causalidad, no se
encontré que la presentacion de algunos factores de riesgo identificados en
estudios previos, como la edad paterna avanzada, la baja escolaridad y el
tabaquismo, fueran frecuentes en nuestros casos.

Se observé una relacion inversa entre el nimero de embarazos y la
frecuencia de presentacion de la secuencia de bandas amnidticas; apoyando
las publicaciones que han encontrado que la paridad es un factor de riesgo, en
forma independiente de la edad.

Con base en la frecuencia de las relaciones encontrada entre los tres
grupos de defectos, se pudo identificar los siguientes fenotipos de la secuencia
de bandas amniéticas:

e Defecto craneofacial + defecto en extremidades.

e Defecto craneofacial + defecto en extremidades + defecto en pared
abdominal, columna y/o toracico.

e Defecto en extremidades + defecto en pared abdominal, columna y/o
toracico.

e Defecto craneofacial aislado.

Como se puede observar claramente, los defectos craneofaciales
determinaron tres de los cuatro fenotipos mas frecuentes en esta serie, y no
solo al estar asociados a otros tipos de defectos, sino aun como defecto
aislado. Por lo tanto, se concluye que los defectos craneofaciales pueden
definir la secuencia de bandas amnidticas aun en la ausencia defectos en las
extremidades.

Esta serie de casos corrobora la heterogeneidad del fenotipo de la
secuencia de bandas amnidticas, sin embargo, establece un precedente mas
para su caracterizacion y representa un esfuerzo por lograr un mayor
entendimiento de esta patologia, lo que permitira sentar las bases para
dilucidar su etiologia y establecer estrategias para su prevencion.
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