presentacién de casos

Secuencia de la ruptura prematura del amnios

PEDRO PINTO NUNEZ'

La ruptura prematura del saco amniético ocasiona malformaciones congénitas, que varian notablemente
de uno a otro caso, en localizacién, extensién y magnitud. Constituyen un claro ejemplo de disrupcién o
desorganizacién, error de la morfogénesis en que un agente externo interfiere con el desarrollo inicialmente

normal.

Se hace amplia revisién del tema y se incluyen ilustraciones de casos observados por el autor.

Palabras claves: Secuencia de la ruptura prematura del amnios, complejo de disrupcién por ruptura
amniética, sindrome de bandas amniéticas, sindrome ADAM, variedad de ruptura amniética temprana.

Referencias histéricas

Tal vez la primera referencia a este tipo de anorma-
lidades se encuentra en la obra de Portal, La practique
des accouchements, 1685. En 1930 se publicaron los
trabajos de Streeter. En 1968, Torpin asocia los defectos
por pérdidas de miembros (amputaciones) con la ruptu-
ra del amnios. Poland, en 1977, vincula el mecanismo
vascular, por compresién, con estas anormalidades (1).
John Opitz, en 1978, describe el complejo. ADAM
(Adherencia amnidtica, deformidad, mutilacién). Des-
pués, son numerosos los trabajos aparecidos en la lite-
ratura.

Frecuencia

La frecuencia de este trastorno disruptivo es proba-
blemente mucho mayor de lo que se supone. "Es uno
de los patrones estructurales que se reconoce con mayor
frecuencia en abortos espontineos" (2). Recientes inves-
tigaciones de Metropolitan Atlanta Congenital Defects
encontraron incidencia de 1.17 x 10.000; Barnes y
Opitz la fijan en 1 x 10.000 nacimientos; Goodman y
Gorlinen 1 x 5.000 a T x 10.000 nacidos vivos {(3) y,
finalmente, K. Jones (4) sefiala que "cerca de uno entre
doscientos neonatos tiene algiin problema secundario
a la ruptura prematura del amnios".
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Defecto basico

La hipétesis mas aceptada es la ruptura prematura de
la membrana amnidtica, en diferentes estadios de la
gestacion y sin que ocurra lesién del corion. Sin embar-
go, existen referencias de rupturas coriénicas, con sub-
secuentes malformaciones del producto, tales como
ectopia cordis y malformaciones de esternén.

Etiopatogenia

Se han citado casos familiares, con patrén de heren-
cia autosémica recesiva, y Mckusick (5) incluye el
sindrome con este cardcter en su catdlogo (21710).
Pero también hay referencias con patrén autosémico
dominantes, con amputaciones de dedos y segmentos
mayores de miembros en tres generaciones de una
familia (6) y de amputaciones, paladar hendido y anen-
cefalia en otra (7). Sin embargo, en series con numero-
sos casos estudiados (8) no se encontré relacion
familiar, y Donnefeld (9) informa discordancia en ge-
melos monocigotos.

Hay también informaciones de antecedentes trauma-
ticos. Jones, K. cita los casos de una mujer que cayé de
un caballo y de otra que intenté producirse aborto con
gancho de ropa. Se conocen casos en los que se habia
practicado amniocentesis (10), y desde 1986 se informa
ruptura de membranas al practicar puncién de vellosi-
dades coriénicas (11), y posteriormente se observaron
bandas y malformaciones de miembros después de este
procedimiento (12) (13).
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Han sido incriminados las radiaciones ionisantes, la
inflamacién del amnios, el desmedido esfuerzo mater-
no, la excesiva actividad fetal, por oligo o polihidram-
nios. Por dltimo, en el sindrome de Ehlers Dan, los tipo

IV, tipo Sack Barabas o tipo vascular, se ha encontrado.

deficiencia del tipo 3, fetal o vascular, del colageno, con
frecuente ruptura prematura de membranas y probali-
dad de formacién de bandas.

El conocimiento de la existencia de amputaciones y
otras malformaciones de miembros ha dado lugar a
variadas lucubraciones para explicar su origen, que
pueden resumirse en dos grandes grupos:

a. La hipétesis de las bandas amniéticas, propuestas
inicialmente por W.F. Montgomery (1932), sustenta-
das por Torpin (1965) y soportada, en muchos casos,
por la presencia de las bridas, asi como por su
naturaleza esporadica y escasa recurrencia familiar.

b. La hipétesis del defecto del plasma germinal, o dis-
plasia focal, sugerida por Streeter desde 1930.

La localizacién, extensién y grado de compresién de
las bandas amniéticas determinan que haya un anillo
simple (Fig. 4), con interferencia de la circulacién linfa-
tica, venosa o arterial, que a su vez origina desde simple
edema hasta necrosis, con amputacion subsecuente; sin
embargo, la presencia de anillos constrictivos en la base
de los segmentos amputados no indica necesariamente
la presencia de bandas, porque pueden ser remanentes
de tejido displdsico. O que haya adherencia de fas
bandas a los tejidos en formacién o crecimiento, que
dan lugar a fisuras aberrantes de la extremidad cefélica
o de la pared corporal.

Fig. 4. Amputacién de dos dedos del pie izquierdo, con
pseudoartrosis de la tibia en tercio medio, probablemente
originadas por bandas amni6ticas.

Pero no todos los defectos estructurales pueden ser
atribuidos en estos casos a la accién de las bridas, ya
que la compresién del embrién por la pérdida temprana
del liquido amniético contribuye a la reduccién de
miembros (14, 15, 16). La importancia de la relacién
entre la masa celular embrionaria y el volumen del
liquido amniético puede valorarse por un 95% de este
dltimo a las cinco semanas de gestacién.

Poland (1) y colaboradores (1976) y en igual afo
Nishimura, H. y Olamoto, N., evidenciaron disrupcién
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por compresién, al observar concepciones tubarias con
marcada desorganizacién del desarrollo y anomalias
locales, con primordios dismérficos de los miembros.
Actuarian entonces otros factores compresivos, como
malformaciones o tumores uterinos o la, repetidamente
mencionada, pérdida del liquido amnidtico.

Asuvez, Kenndey y Persaud (1977) demostraron que
el compromiso vascular es el mecanismo a través del
cual opera la compresién para originar la reduccién de
miembros: retiraron liquido amnidtico del cuerpo ute-
rino de ratas, a los 16 dias de gestacién (equivalente a
seis semanas en el humano) y examinaron los fetos en
diferentes momentos. Encontraron cambios tempranos
en la perfusién vascular, edema, hemorragia y muerte
celular en el mesénquima preesquelético de fos miem-
bros en desarrollo: la hipoxia conduce a la resorcion
necrética, con pérdida del tejido previamente normal.
Estudios recientes encuentran que el abuso de la cocai-
na por la gestante conduce, ademds de infarto intestinal
y cerebral, con lesiones multiples, a amputaciones, por
vasoconstriccién y hemorragia, con lo que se identifica
una vez mds el mecanismo vascular como causa de
reduccién de miembros (17) (18) (19).

Finalmente, la mayor parte de los casos de amputa-
ciones congénitas y otras malformaciones adicionales
tendrfan su origen en la presencia de bandas amnié6ti-
cas, y son de aparicién esporddica, en tanto que la
existencia de casos no explicables por la presencia de
aquéllas sugiere un origen primario comtn, que opera-
ria por un mecanismo vascular (20).

Patologia

En oportunidades, las bandas se pueden identificar
macroscépicamente. La placenta y las membranas son
a menudo anormales. Ocurre separacién entre el am-
nios y el corion y las bandas o bridas se encuentran
fijadas a las membranas, pero rara vez al feto (Figs. 5, 7
y 8). En la placenta, la placa corial carece de amnios y
la recubre Gnicamente el corion vascularizado, sobre el
cual se produce depésito de células degeneradas del
vernix desecado. Y el propio corion, por la exposicién
crénica a la pérdida de liquido amnidtico, adquiere un

Fig. 5. Sindactilia distal, entre primero y segundo artejos.
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color parduzco. Es frecuente el enrrollamiento del cor-
dén por las bandas, y cuando es severo puede ocasionar
fa muerte.

Fig. 7. Feto de 29 semanas con anencefalia, fisura de la cara
y cordén umbilical corto.

Ademds, es frecuente que las bandas no persistan, lo
que dificulta el diagnéstico y conduce a la subvalora-
cién de su incidencia.

Fig. 8. Detalle de! feto de la figura anterior. Obsérvese la larga
y gruesa banda, originada en el amnios placentarioy bifurcada
en horqueta, para lesionar la cara y causar la anencefalia, con
hiperplasia del tejido cefélico. El cord6n midié 22 centime-
tros.

Hallazgos clinicos

Desde el punto de vista del dafio fetal imputable a la
ruptura del amnios, se distinguen dos situaciones: rup-
tura temprana, que es aquella que ocurre antes de las
siete semanas de gestacién, y la tardia, que se ocasiona
después de este término. Cuando la pérdida del liquido
amniético se produce durante el perfodo fetal sobrevie-
ne la secuencia de Potter o secuencia del oligohidram-
nios. De todos modos, cuanto mas precozmente suceda
la disrupcién amnidtica, mas graves seran las conse-
cuencias para el producto de la concepcién.

Ruptura temprana del amnios

La ruptura amniética temprana da lugar con frecuen-
cia a la muerte del embrién. Si no es asi, interfiere con
su desarrollo y se producen defectos graves (21).
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La placenta puede quedar conectada a la cabeza o
al abdomen fetales. La anencefalia tendria este origen
en un cuatro por ciento de los casos en que se produce,
seglin estudios originados en Inglaterra y Estados Uni-
dos (4). Torpin encontré adherencias que afectaban el
cuero cabelludo del feto, y se ha supuesto que la
adherencia del tejido amnidtico a la piel fetal se vincu-
larfa a la etiologia de la aplasia cutis (22). Ademas, se
observan microcefalia, hidrocefalia, meningoceles, en-
cefaloceles y deformacién de Arnold Chiari.

Fig. 1. Fisura grave de la cara.que a la derecha parte en dos el
labio superior y se extiende hasta la 6rbita, cuyo piso se
observa descendido. A la izquierda, la lesién es menos pro-
funda, no interesa hueso y hace un arco sobre la mejilla, a
partir de la comisura oral.

En la cara puede haber distorsién, en oportunidades
con la presencia de proboscis. Hay hendiduras orofa-
ciales atipicas, que no siguen ningdn patrén de orienta-
cién, mas o menos extensas y profundas, producidas por
las bandas interpuestas entre las formaciones en desa-
rrollo (Figs. 1, 2 y 3). En estos casos debe establecerse
cuidadosamente si existe 0 no participacién cerebral.
También se pueden presentar fisuras labiales, a menudo
bilaterales, y atresia de coanas.

Fig. 2. Depresién circunferencial a la altura de la sutura fron-
toparietal con micro y acrocefalia. Hipertelorismo. Anoftalmia
bilateral. Hendidura facial, vertical, a un lado de linea media.
Ausencia de nariz y orificio nasal tnico. Hiperplasia gingival
y paladar hendido. Ademds, amputacién de cuatro dedos de la
mano izquierda, con conservacién del quinto alargado.

Pueden ser importantes las lesiones de la region
obitaria, con amplio hipertelorismo y desplazamiento
de la nariz hacia la frente, asi como descenso del piso



de la 6rbita (Fig. 1). En los ojos, anoftalmia, o microftal-
mia. En los parpados se presentan colobomas, ectro-
pién, ptosis, simblefarén (23).

Fig. 3. Grave destrozo de hemicara izquierda: Amplia pérdida
de substancia en el maxilar, anoftalmfa y microtia.

La interferencia con la circulacién normal, como se
anot6, conduce a la reduccién de miembros y defectos
graves de la pared corporal, en térax (pleurosomo) o en
abdomen (cilésomo). En estos Gltimos casos el miembro
ausente es ipsilateral, el superior, en el primer caso, el
inferior, en el cilésomo, y hay extrusién visceral, con
evidencia de grandes deformidades corporales, que inclu-
yen marcadisima escoliosis.

Igualmente, como consecuencia de la compresién
secundaria al oligohidramnios, se producen craneosi-
nostosis y en miembros sindactilias o polidactilias.

Ruptura tardia del amnios

Sindrome ADAM: Adherencia amniética, deforma-
cién, mutilacién.

Cuando la ruptura del amnios tiene lugar después de
la séptima semana de gestacién, se producen constric-
ciones de los dedos o segmentos més proximales de los
miembros. Segun su severidad, habrd amputaciones o
anillos constrictivos (anillos de Streeter). Entre los dedos
se forman sindactilias distales (Fig. 5), y se ha encontra-
do como componente consistente el acortamiento de
las falanges proximales, lo que contribuye a desestabi-
lizacién funcional adicional (24).

También es comtn la deformacién del pie, lo méas
frecuente en equino varo, asi como la luxacién de la
cadera (deformidades posicionales). Se han detectado
parélisis de los nervios periféricos (25).

Es frecuente el paladar hendido, probablemente se-
cundario a la hipoplasia mandibular, por compresién
{(secuencia de Robin). Hay también deformacién de
pabellones auriculares.

Quedan por destacar las lesiones causadas por la

inmovilizacién, los defectos postulares y el cordén um-
bilical corto (26) (16) (27) (10).
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Las malformaciones internas son raras. Sin embargo,
hay reportes de agenesias renal y de vesicula biliar, en
fetos con el complejo extremidad pared corporal (2),
pero se piensa que no tendrian por causa las bandas,
sino que probablemente haya un origen comtn. Un
ejemplo de esta dltima situacién es la presencia de
cardiopatia congénita dentro del contexto de los defec-
tos de pared toricica.

Es importante repetir que ningtin caso es igual a otro
en los fetos afectados (28).

Fig. 6. Amputacién de antebrazo a la altura del pufio.

Diagnéstico prenatal

Las bandas amnidticas pueden ser detectadas por
sonografia, asi como el oligohidramnios y gran parte de
las malformaciones que venimos de describir (12) (29)
(30) (31). Con alguna frecuencia se identifican bridas
por este mecanismo y posteriormente no se encuentran
lesiones ("Bridas inocentes").

Si hay tejidos expuestos, estardn elevadas en el
liquido amniético la alfa-fetoproteina y la acetilcoli-
nesterasa.

También ha sido de utilidad la fetoscopia.
Diagnéstico diferencial

Las amputaciones de causas genéticas o teratogénica
son, por lo regular, bilaterales y simétricas, y la sindac-
tilia genética es proximal. Por lo demds, se sefialé ya
que con frecuencia es dificil establecer el diagnéstico,
especialmente cuando las bridas han desaparecido.

Pronéstico

El pronéstico varia, obviamente, con la severidad de
las lesiones causadas, algunas incompatibles con la
vida y determinantes de aborto, 6bito fetal o muerte
temprana después del nacimiento. Cuando son menos
severas, dependerd de que sean Unicas o mdltiples y
de la posibilidad de correccién quirdrgica o rehabilita-
cion (32).
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Riesgo de recurrencia

El riesgo de recurrencia se considera como insignifi-
cante. No obstante, se debe tener en cuenta la etiologia
genética autosémica, por lo que en todos los casos estd
indicado practicar el estudio familiar,
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