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HOSPITAL GINECOBSTETRICO "RAMON GONZALEZ CORD"

Craneosinostosis y sindactilia por anomalada
de bandas amniéticas. Presentacién de un caso

Por los Dres.:

FERNANDO DOMINGUEZ DIEPPA®, LIANE BORBOLLA VACHER'®, ENZO DUERAS
GOMEZ***, SILVIA PORTO RODRIGUEZ® y JORGE GARCIA AROZARENA™"""

Dominguez Dieppa, F. y otros. Craneosinostosis y sindactilia por anomalada de bandas
amnidticas. Presentacidn de un caso. Rev Cub Ped 56: 3, 1984,

Se informa el caso de un paciente afecto de craneosinostosis y sindactalia por anoma-
lada de bandas amnidticas, afeccion de etiologia ain desconocida, esporadica, diagnosti
cado en el servicio de neonatologia del hospital "Ramdn Gonzdlez Coro” de la Ciudad de
La Habana. Se realizan algunos comentarios con respecto a los conocimlentos actuales
que se tienen de dicha entidad, la que no implica rlesgo para la descendencia al no te-
ner, segin parece, un cardcter genético.

INTRODUCCION

Desde el afo 1982, el departamento de neonatologia del hospital "Ra-
mén Gonzalez Coro” y el departamento de citogenética del hospital
“William Soler” han emprendido el estudio de las malformaciones mayo-
res multiples, dado que las mismas en la actualidad revisten un gran in-
terés desde el punto de vista médico.

En el transcurso de este estudio se diagnosticoé un paciente afecto de
craneosinostosis y sindactilia por anomalada de bandas amnidticas, esta
entidad fue llamada anomalada por Smith,'! v es de causa desconocida,
generalmente esporéadica, no tiene caracter hereditario, llamando la aten-
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cion la presencia de multiples anomalias en el recién nacido. En nuestro
medio no se ha informado previamente ningdn otro caso, por lo que se con-
sidera util la comunicacion de éste junto a algunos comentarios respecto
a la entidad.

Presentacion del caso

Historia clinica 14 181. Becién nacide de A.E.G., del sexo masculino y de la raza
blanca, atendide en el departamento de neonatologia del hospital “Gonzilez Coro” por
malformaciones de miembros. Antecedentes: padre de 24 anos: madre de 24 afios: APF
de hipertension arterial; no existen embarazos anteriores; toxemia gravidica leve, fue
clasificada asi como gestante de alto riesgo obstétrico. Edad gestacional de 38 sema-
nas; tiempo de rotura de membranas aproximadamente de 6 horas; caracteristicas del
liguido amnidtico: meconial (XX); cesdrea por presentacidén pelviana con mala actitud
fetal: tiempo total de trabajo de parto: 5 horas; anestesia regional: corddn y placenta
normales: puntaje de Apgar al minuto de 9 v & los 5 minutos de 9 (figuras 1234 vy 5).

Peso al nacer: 3005 gramos, talla: 45 cm, circunferencia cefalica: 34 cm.

Al examen fisico buena vitalidad, Hanto fuerte, coloracién rosada.

Amputacién al nivel del tercio superior del antebrazo izquierdo con protrusién del te-
jido 6seo al hacerse retraccién de la piel del mufién hacia atrds. Sindactilia de 2do vy
3er dedos de la mano derecha, con amputacién parcial de 1ro, 2do v 3er dedos de esa
misma mano,

Figura 1
Paciente afecto de anomalada de bandas amnidticas.
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Figura 2
Créneo con predominio del didgmetro antero-posterior.

Figura 3
Muidn de antebrazo izquierdo por donde hacen protrusidn frag-
mento proximal de ctibito y de radio.
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Figura 4

Mano derechs con amputacidn parcial de fro., 2do. y
Jer. dedos, ndtese la seudosindactilia al nivel de los
dedos 2 y 3.

Flgura 5

Surco de constriccion al nivel del 3er. dedo del pie
derecho. Amputacidn parcial de varios dedos en ambos
ples.

‘," i!ui



Figura &

Escalocelalia con cierre precoz de la sutura sagital. Fosa pos-
terior plana, Angulo basal aumentado.

Figura 7

Focomelia por amputacién del antebrazo lequierdo,
existiendo sdlo el muidn proximal del ciubite y radlo.
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Figura 8

Sindactilia de dedos 1, 2 y 3 de la mano derecha, las cusles pre-
sentan solamente su falange proximal y un diminuto centro de
osificacién para las falanges distales en el primero y tercer
dedos.

Amputacién parcial de 1ro y 2do dedos del pie derecho.
Amputacién parcial de 1ro, 2do y 3er dedos del pie izquierdo.

Surcos de constriccién al nivel del dedo grueso de la mano derecha, en la primera
falange y al nivel del 3er dedo del pie derecho, entre la primera y la segunda falange.

Se observa también un resto necrético de 2da falange del primer dedo del pie de-
recho, unido por un fino tejido fibroso al resto de ese dedo.

Créneo escafocefélico con predominio del didmetro anteroposterior.
Prominencia frontal, aplanamiento parietal bilateral y occipucio prominente.

Amplio angioma plano fronto-nasal. Epicanto interno ligero. Implantacién baja de ore-
jas y sobrenrollamiento del hélix en ambas.

Genitales externos normales.
Resto del examen fisico sin otras alteraciones.

Estudio radiolégico del crdneo: escafocefalia en relacién con cierre precoz de la su-
tura sagital. No hay alteraciones dseas, ni calcificaciones, La fosa posterior es plana y
el éngulo basal estd aumentado (figura 6).

Radiografias de miembros superiores: focomelia por amputacién del antebrazo iz-
quierdo donde existe sélo el mufién proximal del cdbito y radio. Sindactilia del 1ro, 2do
y 3er dedos de la mano derecha, los cuales presentan solamente su falange proximal y
un diminuto centro de osificacién para las falanges distales en el 1er y 3er dedos (fi-
guras 7 y B).

Radiografia de miembros inferiores: en los huesos largos no hay alteraciones dseas.

Sindactilia de todos los artejos en ambos pies, los cuales aparecen amputados, exis-
tiendo solamente la falange proximal en los mismos.
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Evolucidn

El paciente se mantuve en condiciones favorables, aungue al principio de su hospita-
lizacién presenté secrecién amarilla por el mufién del antebrazo izquierdo, donde se
aislé Staphylococcus aureus Coag. (+). El hemocultivo fue negativo. Se traté con anti-
bioticoterapia por espacio de 10 dias. El aumento de peso fue normal hasta el alta, a las
tres semanas de nacido.

COMENTARIOS

La anomalada de bandas amnidticas presenta un cuadro clinico carac-
terizado por bandas fibrosas que pueden ser visibles al momento del na-
cimiento, anillos de constriccién, amputaciones, fisuras faciales, malfor-
maciones craneales severas y una variedad especial da sindactilia que
se ha denominado seudosindactilia, porque queda librz la parte proximal
y la fusion afecta a la parte distal.?

La teoria mas actual en la patogenia de la entidad es la que fue plan-
teada por Torpin,® quien sefala que el defecto primario esta en la ruptura
del amnios, permaneciendo el corion intacto y de este modo las bandas
fibrosas aparecen como fenémeno secundario. Dichas bandas pueden ad-
herirse a la cara y producirse asi fisuras y a veces encefalocele asimé-
trico.

También se han informado como defectos asociados: escoliosis, gastro-
quisis y desarrollo incompleto de miembros.' Existen también algunas
variedades de craneosinostosis con sindactilia que son el resultado de
anomalada de bandas amniéticas, tal como se ha informado por Pérez
Comas® en una variedad de acroencefalosindactilia (seudo-Apert) asocia-
da con amputaciones varias en extremidades y deformidades esqueléticas.
En el caso nuestro, la craneosinostosis es debida al cierre precoz de la
sutura sagital, lo que se expresa clinicamente como escafocefalia.

En algunos casos las bandas fibrosas han sido notadas en los sitios
de constriccion, a veces mostrandose dichas bandas unidas aun al amnios.
Cuando estan presente estas bandas se suelen necrozar un tiempo des-
pués del nacimiento, tal como se observa en el caso presentado por no-
sotros.

Desde el punto de vista del consejo genético debe insistirse con los
padres que la anormalidad observada no produce problemas para la des-
cendencia, al no tener caricter genético. Sin lugar a dudas se requieren
esfuerzos ulteriores para tratar de precisar la etilogia verdadera y poder
evitarse asi el nacimiento de un paciente con estas malformaciones ma-
yores multiples descritas, ya que solamente el tratamiento quirdrgico
plastico puede ser indicado como elemento auxiliar frente a los anillos de
constriccion caracteristicos de este sindrome.

SUMMARY

Dominguez Dieppa, F. et al. Craniosynostosis and syndactilia by ammiotic bands snoma-
lad. Presentation of a case. Rev Cub Ped 56: 3, 1984,

The case of a patient with craniosynostosis and syndactilia by amniotic bands anomalad
is reported. Such sporadic affection whose etiology is yet unknown, was diagnosed at
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the Department of Neonatology, “Ramdn Gonzdlez Coro” Hospital, Havana City. Some
commentaries with regard to present knowledges about such entity are stated. There is
not risk for offsprings since this entity looks like not being genetical in character.

RESUME

Dominguez Dieppa, F. et al. Craniosynostose et syndactylie par anomslie des brides
amniotiqgues. A propos d'un cas. Rev Cub Ped 56: 3, 1984,

Il s’agit d'un patient atteint de craniosynostose et de syndactylie par anomalie des
brides amniotiques, affection & étiologie encore inconnue, sporadique, diagnostiqué dans
le service de néonatologie de I'hépital “"Ramén Gonzdlez Coro”, de La Havane-Ville. On
fait des remarques & propos des connaissances actuelles concernant cette entité qui
n'entraine pas de risque pour la descendance, car il semble qu'elle n'a pas de caractére
génétigue.

BIBLIOGRAFIA

1. Smith, D. W. Amniotic Band Anomalads. En: Recognizable Patterns of Human Mal-
formations. Genetic, Embryologic and Clinical Aspects. 2nd. ed., Philadelphia, W. B.
Saunders, 1976.

2. Jones, K. L. et al.: A pattern of eraniofacial and limbs defects secondary to aberrant
tissue bands. J Pediatr 84: 90, 1974,

3. Torpin, R.: Fetal malformations caused by ammion rupture during gestation. Spring-
field [ll. Charles C. Thomas Publishers, 1968,

4. Torpin, R.: Ammiochorionic mesoblastic fibrous strings and amniotic bands associated
constricting fetal malformations or fetal death. Am J Obstet Gynecol 91: 65, 1965.

5. OPS: Genética craneofacial. Washington, Salinas Ed., 1979.

Recibido: 18 de mayo de 1983,
Aprobado: 29 de julio de 1983.

Dr. Fernando Dominguez Dieppa
Dpto. de Meonatologia. Hospital "R. Gonzélez Coro”
Calle 21 e/ 4 vy 6, Vedado, Ciudad Habana,

R.C.P.
358 MAYO-JUNIO, 1884



