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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por el
sindrome de bridas amnioticas

Nombre de la enfermedad: Sindrome de bridas amnidticas
CIE 10: P02.8

Sinénimos: Constriccion por brida amniética, complejo ADAM (“amniotic deformities,
adhesion, mutilation”; deformidades amnidticas, adhesion, mutilacién), secuencia de
banda amnidtica, bandas congénitas de constriccion, pseudo dactilolisis espontanea
(pseudoainhum), complejo del muro/division de los miembros/cuerpo, complejo de
disrupcién amnidtica, hendiduras anulares, amputacion congénita, anomalia de las
bridas o bandas de Streeter, defectos terminales transversos de los miembros, bridas
tisulares aberrantes, cuerdas fibrosas mesoblasticas amniocoriénicas, bridas
amnidticas.

Resumen de la enfermedad: El sindrome de las bridas amni6ticas (SBA) consiste en
un espectro amplio de malformaciones congénitas que dependeran de la parte del
cuerpo afecta. Hay dos hip6tesis sobre la formacion de bandas amniéticas y el SBA.
La teoria del “modelo extrinseco”, la cual explica la ruptura del amnios sin ruptura del
corion que llevaria a oligohidramnios transitorio por pérdida de liquido amniético a
través del corion permeable inicialmente. El feto pasaria al celoma extraembrionario a
través del defecto y contactaria con el mesodermo “adhesivo” en la superficie coridnica
del amnios resultando en entrelazamiento de las partes fetales y en abrasiones cuta-
neas. El entrelazamiento de las partes fetales por las bridas amniéticas causan anillos
de constriccion y amputaciones, mientras que las abrasiones de la piel producen
defectos de disrupcién, como encefalocele y el estrechamiento producido por las
bridas causara hendiduras asimétricas de la cara. El “modelo intrinseco” de Streeter
sugiere que las anomalias y las bridas fibrosas tienen un origen comun, siendo causa-
das por una perturbacion del desarrollo del disco germinal del embrién temprana-
mente. La mayoria de casos de SBA no son de origen genético y ocurren esporadi-
camente sin recurrencia en hermanos o en hijos de adultos afectados. Algunos de los
factores etiopatolégicos que han sido implicados son: traumatismo materno, terato-
genia, ooforectomia durante la gestacion, dispositivos contraceptivos intrauterinos,
amniocentesis y incidencia familiar de enfermedades del tejido conectivo (sindrome de
Ehler-Danlos). [1]

Afecta a ambos sexos por igual con una incidencia de 1 cada 1.200 a 15.000 nacidos
vivos [2] y 1 de cada 70 muertos al nacer. [3]

Debido a la posibilidad de diferentes combinaciones de anomalias, no hay dos casos
idénticos de SBA. Los nifios con SBA tienen hallazgos clinicos muy polimorfos:
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defectos craneofaciales: hendiduras faciales verticales y oblicuas, labio leporino y
paladar hendido, defectos orbitarios (anoftalmos, microftalmos, enoftalmos), anomalias
corneales, microtia, malformaciones del SNC (anencefalia, encefalocele, meningocele
asimeétrico) y defectos de la calvaria.[4]

Defectos del tronco: de la caja toracica con extrofia del corazon, hipoplasia pulmonar,
escoliosis, defectos de la pared abdominal, extrofia de érganos abdominales,
estrangulamiento del cordén umbilical a menudo con resultado de muerte. [5]

Defectos de los miembros: anillos de constriccién, linfedema de los dedos, acortamien-
to de los miembros o amputacién de los mismos intradtero, amputaciéon de los dedos
de las manos (mas frecuente los dedos 2°, 3°y 4°) y pies, sindactilia, hipoplasia de los
dedos, pies zambos, pseudartrosis, luxacion de caderas, pardlisis de nervios peri-
féricos.

Otras anomalias: gastrosquisis, atresia de intestino delgado, agenesia renal, sindrome
de Patau, displasia septo-6ptica.

En 1961, Patterson describié una clasificacién [6] que es pertinente:

a) Constricciones en anillo simples;

b) Constricciones en anillo mas deformidades de las partes distales con o sin
linfedema;

c) Constricciones anulares mas fusion de las partes distales, que van desde
acrosindactilia moderada a severa y

d) Amputaciones intrauterinas.

El SBA es dificil de diagnosticar antes del nacimiento. Los ultrasonidos prenatales
pueden ayudar en la visualizacion de bridas amnidticas pegadas al feto con restriccion
de los movimientos, anillos de constriccion en las extremidades y amputaciones irre-
gulares de los dedos de las manos y de los pies con sindactilia terminal. Reciente-
mente la ecografia 3D y 4D han contribuido al diagnéstico prenatal con mas sensibi-
lidad del SBA. La RM fetal puede ayudar en casos complicados. El estudio con
Doppler de los miembros constrefiidos puede ser Util en el diagnéstico de la ampu-
tacion in-utero asi como para tomar decisiones de tratamiento intradtero. El examen
fisico es el principal en el diagnéstico postnatal de SBA, que debe buscar malforma-
ciones potenciales de 6rganos y partes del cuerpo. Los ultrasonidos, ecocardiografia y
radiografias contribuiran al diagnéstico o a descartar otras anomalias.

La estrategia de tratamiento del SBA dependera de la extension de las anomalias
asociadas. El tratamiento es casi siempre quirargico e individualizado. La mayoria de
referencias recomiendan Z-plastias o W-plastias tras escision de la nada de con-
striccion, en una o dos etapas. La finalizacion de la gestacion se suele proponer tras
diagnostico de anomalias graves craneofaciales y viscerales, mientras que los de-
fectos menores de los miembros pueden ser reparados con cirugia postnatal. Recien-
temente ha habido intentos de tratamiento prenatal del SBA — laser por fetoscopia para
seccionar bandas amnioéticas, antes de que la compresion produzca las malforma-
ciones.[7] Patterson en su estudio de 52 pacientes con anilloso congénitos de con-
striccion comunic6 solo dos casos de amputaciones por debajo de la rodilla junto con
otros defectos musculoesqueléticos.[6] Zych, et al. en 1983 comunicaron un caso de
bridas congénitas, pseudartrosis y gangrena de una pierna que fue salvada tras multi-
ples Z-plastias.[8] Greene et al. propusieron liberacion en un tiempo de bandas de
constriccion circunferenciales que se realizo en las cuatro extremidades.[9] En 2006,
Samra et al. comunicaron un caso de brida amniética con constriccion severa con
compromiso de una extremidad inferior en un neonato, que fue salvado con mdaltiples
Z-plastias en un seguimiento de 6-afo0s.[10] Recientemente, Choulakian et al.
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describieron una aproximacion en dos tiempos y cierre directo tras escision de la brida
de constriccién.[11] Por tanto, el resultado de la enfermedad depende de la gravedad
de la malformacion asociada.

La medicina evoluciona constantemente y quiza haya nuevos conocimientos no
actualizados en este documento.

Las recomendaciones no son reglas estrictas, sino un marco de referencia para
guiar la toma de decisiones.

Cada paciente es Unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
médico.

El diagndstico puede ser erréneo; en caso de duda, debe ser confirmado.

am Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia
v y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugia habitual

La cirugia se realiza habitualmente por razones estéticas y una correccion por etapas
puede asegurar la adecuacién de la vascularizacién del miembro o dedo residual. Sobre
todo se opera para liberacién de bandas de contraccion de los miembros afectados. La
cirugia intradtero, sindactilia, amputaciones congénitas, protesis (impresas en 3D),
reparacion de paladar y labio hendidos, estrabismo, pies zambos.

Si la constriccion esta alrededor de los dedos o extremidades, puede ser necesario
tratamiento quirargico urgente debido a compromiso vascular.

Tipo de anestesia

No hay recomendaciones especificas ni para anestesia general ni regional. La anestesia
general con regional o local pueden ser buena eleccidén en pacientes pediatricos y para
tratamiento del dolor postoperatorio.

Procedimientos diagnésticos preoperatorios adicionales necesarios (ademas de
los cuidados estandar)

Una historia detallada, la evaluacién clinica y pruebas de laboratorio ayudan a detectar
cualquier anomalia sistémica. Los registros de anestesia de intervenciones previas son
de ayuda para prever el tratamiento de la via aérea.

Los pacientes con SBA con con escoliosis severa pueden estar asociados con
enfermedades cardiacas o pulmonares debido a restriccion del tamafio del térax.[12]
Debe tenerse en cuenta evaluacion preoperatoria por un pediatra, cardidlogo o
neumologo en pacientes con SBA para descartar cualquier anomalia o enfermedad
congénita, para valorar la adecuacion para la cirugia y optimizarlos antes de dicha
cirugia.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

El anestesidlogo debe estar en guardia para via aérea dificil en casos con afectacion
craneofacial. Ademés de las deformidades en el SBA, la via aérea pediatrica es
complicada por su anatomia particular (tamafio pequefio, cuerdas vocales entre C1-C4
con angulacion anterior, una epiglotis ancha y flexible, occipucio ancho) y fisiologia
(obstruccion frecuente de via aérea con anestesia general, elevado metabolismo, y
rapida desaturacion durante un periodo de apnea).

Debe tenerse preparado un caro de via aérea dificil con varios tamafios de tubos
endotraqueales, mascarillas laringeas, videolaringoscopio, fibroscopio pediétrico, etc.

Los defectos que producen reduccion de los miembros pueden dificultar el acceso
vascular.

Muchas veces los pacientes con SBA tienen labio leporino y paladar hendido.[13] En

pacientes con paladar hendido amplio, se puede insertar una prétesis plastica para
rellenar la hendidura y mejorar la visualizacion de la glotis en la laringoscopia directa.
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Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

Las necesidades de transfusion perioperatoria dependen de las condiciones del
paciente en el momento de la presentacion. Borkar et al. comunicaron un caso de SBA
en una mujer adulta con anemia severa (hemoglobina 5,1 g/L) y trombocitosis (plaquetas
785.000/mm3). Se trasfundieron dos unidades de sangre completa.[14]

Preparacion especial para anticoagulacién

Ninguna comunicada.

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilizacion del paciente

El posicionameinto o movilizacién de los pacientes con SBA con contracturas anormales
de las extremidades puede ser dificil. Por tanto debe afiadirse cuidados adicionales para
apoyo de los miembros y los puntos de presién deben almohadillarse con rollos de
algoddn o de gel antes de iniciar la cirugia.

Interacciones entre medicacidn crénica del paciente y farmacos anestésicos

Ninguna comunicada.

Procedimiento anestésico

Puede ser de ayuda la premedicacion sedante y la presencia de los padres durante la
induccién ya que la cooperacién de los pacientes pediatricos es a menudo muy limitada.

Cada paciente con SBA precisa un plan anestésico individualizado. La decisién sobre
induccién con gases o intravenosa debe ser individualizada.

Mufioz et al comunicaron un caso de bridas amniéticas alrededor del cordon umbilical y
la pierna izquierda que fueron liberadas por fetoscopia en la semana 21 de gestacion,
con anestesia intramuscular del feto y anestesia epidural con sedacion de la madre.[15]
Fueron administrados por via intramuscular en el feto atropina (10 pg/kg), fentanilo (15
pa/kg) y vecuronio (0,1 mg/kg).

Monitorizacién especial o adicional

Para prevenir la hipotermia, debe tomarse varias medidas como la cobertura adecuada
de las extremidades con sabanas calefactoras, elevacion de la temperatura de la
habitacion y calentamiento de fluidos intravenosos. La extubacion debe hacerse cuando
hay respiraciébn espontanea regular, movimientos vigorosos de todos los miembros,
buena saturacién de oxigeno y ausencia de hipotermia significativa.
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Complicaciones posibles

El tratamiento de la enfermedad debe ser multidisciplinar y el resultado depende de la
gravedad de las malformaciones.

Cuidados postoperatorios

Cuidados postoperatorios y tratamiento del dolor rutinarios.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad que pueden confundir
durante la anestesia y la recuperacién

Ninguna comunicada.

Anestesia ambulatoria

Esta opcion depende del procedimiento quirtrgico, estado del paciente, y distancia al
hospital de su domicilio.

Anestesia obstétrica

Ninguna.
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