Sindrome de bandas de constrigdo congénita: apresentagio de
um caso
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RESUMO - Relata-sc um caso de sindrome de bandas de constrigao congénita (SBCC) para tustrar as caracterisricas
diagnisstcas e os problemas ortopédicos associados com esta ram enfermidade. Foi realizads revisio da lirerarura para

melhor compreensio da etivlogia, diagnostico ¢ traamento. Como le

associadas observou.se sindactilia,

bradiquidaciilia, pé eqiino-varo-aducto ¢ amputagio de pododictlos. Foram realizadas as ressecgies das bandas
consrtivas ¢ reconstrugio com zetplastia. As deformidades do pé foram corrgidas em outro empo einingeo, Fste

balh A técnica € os

s¢ obrer um melhor resultade.

Descritores: Sindrane de bandas de constrigio congénita; sindrome de Steeter, banda amnidtica /sindrome.

INTRODUGAO

A sindrome de bandas de constrigio

congénita (SBCC) é uma patologia rara, de

acorréncia ocasional na natureza e nio existe
disposigio genética’. E freq

assoclch  defelios miiltiplos, devido a sulcos,

amputagdes ou fusdes, ocorridos durante a vida

intra-uterina’.

Observa-se na crianga 3o nascer, depressio
dos tecidos moles, circundando completamente
o membro atingido, geralmente o pé, que se
encontra deformado?.

A pele, 0 tecido celular subcutineo ¢ a

aponeurase profunda podem estar afetados ¢, de
1

ocorer fraturas da tibia ¢ da fibula no nivel da
constrigio!, diferente das pseudo-artrases
congénitas, depois da liberagio cirargica das
constrigdes as fraruras se consolidam
rapidamente’.

As cirurgias para climinar uma constrigio
devem incluir uma zetaplastia ¢ ressegio
profunda para evitar recidiva’.

Apresenta incidéncia aproximada de 1/
3.000 casos de nascimento’. PATTERSON (1961)
relata esta relagio de 1/15.000 casos de criangas
afctadas afetadas por esta condigio’.

De etiopatogenia discutida, segundo a
teoria mais aceita awalmente, a rupeura da bolsa
aminidrica daria lugar i formagio de bridas de
tecido fibroso; as constrigdes « aderéncias

um modo geral, os linfiticos ¢ a
superficial sio parcial it

seriam pelas

podenda

“Chele do Servign de Ortopedia ¢ Traumatobogia/ HUG
“Residente do Sexvign de Ortopedss ¢ Traumsatologia/T UG

disrupgoes. O risco de recidiva é praticamente nulo'.
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Sindrome de bandas de constrigio congé

Os casos familiares sio excepcionais (fatores

genetice A sindrome nio ¢ hereditiria ¢ os

505 quase sempre ocorrem esporadicamente

O objetvo do trabalho ¢ descrever um

caso de uma crianga com deformidade nos pés e

ndo 2 1éenic:

© nascimento, enfatiz:

s corrctos para cada um

s tempos cirirgi

dos diversos procedimentos.

RELATO DO CASO

, POP d

Uma crianga sexo feminino,

nascida a 16, apresentou-se para

tmtamento, com deform
Na h

i relata ter ido uma ameaga de

ade nos pés e mios

desde o nascimento. wria patologica

pregressa a

borto ¢ virios epissdios de sangramento

durante a gravidez, além de problemas

psicolégicos ¢ uma febre constante. Nega uso
de chis ¢ medicamentos durante a gestagio
Auséncia de comprometimento em outros

orgios
Ao exame fisico observou-sc as seguintes

malformages: sindactilia do indicador ¢ médio

ausénc

1 de formagio dos

da méo esquerda

dedos do pé esquerdo. Apresentava virias bridas

circulares

1 perna, eqiinismo, supinagio e
adugio do pé direito; uma brida circular na perna
esquerda e pé hipoplisico com deformidade em

squerda(Figuras 1 e 2)

io o pé

eqiino ¢ adu

Figura 1. Depressio dos tecidos mole

circundando membro inferior em neonato,
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Figura 2. Sindactilias periféricas

A prescnga das lesdes indicadas caacterizou

o diagndstico de sindrome de Streeter (bandas

de constrigio amniéticas). O ratamento indicado

foi ciningico, realizado em trés tempos: 1* cirurgia

realizads 11.07.03 para liberar 50% da

em
constrigio de cada brida (F ied

ruras,

Figura 3. Cirurgia para liberagio de 50% da

brid]

Figura 4. Constr

ez 2003 9l




Sindrome de bandas de constrigio congénita: pres

1 segunda apés 2 meses (21.11.03) para liberar

as 50 restantes (Figura 5) ¢ a

tercei

cirurgi

meses, para correcio do pé eqliino-varo

evolugio ocorreu sem

ducto (fig6). A

complicagio.

Figura 5. Ciru

a para liberagio dos

restantes da brida.

aducto,

) do pé eqiiino-vare

DISCUSSAO

As bandas de constrig

se constituem

siuma patologia de causas ¢ manifestagdes clinicas

vanadas, ¢

m repescussio principalmente pa

o aparelh

lacomotor, Sabe-se que ocorre

ocasionalmente sem faror hereditinio ¢ de

ol sconhecid

ies o

am o

gia Algumas m

usoindevido de drogas durante a gestagio, como
do

exemplo o misoprost foi confirn

©m nossa paciente,

hugv
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As bandas cons

tivas podem ser

superficiais ou profundas até o plano Gssec

podend Ges de dedos

causar inclusive amy

ou membros distais as bridas Foram

observados casos de criangas qu

nasceram con

amputagdes nos punhos, nos dedos das mios ¢

Estes fatos sugerem a evidéncia de que

dos pis

as amputicies podem ocorrer intra-urerinamente

conforme a figura | deste estuda
VAN HELMONT descreveu o
caso de uma erianga

ita'. A descrigio de MONTGOMERY

nascew com 3

mput

1832)" s

crius pela pr vez que essas

dades estavam diretamente relacionadas

anori

a0 cord umbilical no  feto

em
desenvolvimento’
STREETER (193

ndamentalmente um defeito.

relatou que a etiole

dessa condicio era f

original da matriz embrionir
contestada por TORPIN; FAULKNER', que

esta teoria foi

nceito de

reintroduziram o ¢ prose intra-uterina

como causa de deformidade e re

amnidtica precoce.

KINO (1975

eferando experimentos com amniocentese em

estagies de ratos com 15 dias de concepeio,

coneluindo que 1 SBCC ocorre até a sexta semana

de gestagio ¢ confirmando a ruptus

precoce. A morfolagia das diversas formas da

SBCC

sugere possivel presenga de

A literatura descreve como principais

malias associadas as que ocorrem nas o

mo a sindactilia, acrossindaculia

hipoplasia
. Sio ainda citadas

alingica ¢ braquiodacrili

coma anomalias coexistentes o pé cqiiino-varo

vertic deformi

aducto, pé talo

craniofaciais, espinhas bifida

ko o
do quadril ¢ outras, conforme citado por virios

autores’
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Sindrome de bandas de constricio congénita: presentagio de um caso

FOULKES; RUNKER" revisaram scte
casos de SBOC, diagnosticados no periodo de
70 anos e a incidéncia de pé eqiiino-varo-aducto
foi de 29,5% (21 anos). Neste estudo, a crianga
apresentava esta lesio no membro inferior
esquerdo.

Pacientes portadores de bridas amniGticas
geralmente necessitam de tratamento cinirgico
para corregio das deformidades, resolugio do
linfedema ¢ algumas vexes, ampuragio. A
amputagio deve ser realizada em um nivel
adequado para receber uma prétese bem
adaptada, Nio ocorren amputacio em nossa
paciente.

As cirurgias para corregio das constrigBes
devem ser realizadas em dois ou trés wempos

REVISAO

A sindrome de bandas de constrigio
congénita (sindrome da banda amnistica-ABS,
anéis de consirigao, acrosindactilia, amputagio
intrauterina, amputagées digital complexo de
ADAM, hemi-hipertrofia, discrepincia do
comprimento da perna, pseudoartrose, pés
istorcidos por logia) & uma
cujas caracteristicas principais sio: a) sulcos

circulares devido 3 constrigio, sobretudo nos
membros; a parte distal do membro afetado
apresenta geralmente dilatagio, hipoplasia ou
amputagio, mostrado na Figura 1; b) sindactilias
periféricas; os elementos fundidos costumam
gio na base,
entre crinio

apresentar sulcos de cons

diferentes
Cozen ¢ Brockway ¢ a técnica de Peet
(CRENSHAW, 1985)". Nesta pacicnte,
conforme mostrado nas Figuras (4 a 6), o
tratamento cirirgico das bandas constritivas

pre téenicas de retap

foram realizadas com ressecgio, dissecgio e
liberagio profunda do feixe vascular. Os tecidos
foram reconstruidos com rotagio de retalhos
utilizando zetaplastia. Esta, foi realizada em dois
tempos cirirgicos para cada banda constritiva
com intervalo de 60 dias.

Quanto is deformidades dos pés foram
corrigidas apés 60 dias da dlima cirurgia. Usou-
se um procedimento diferente das técnicas
clissicas de COZEN E BROCKWAY, descrita
por (COSTA e af,1996)" ¢ a de Peer
(CRENSHAW, 1985)™ assim como diferente
também da téenica wtilizada por COSTA o af,
(1996)° no caso de duas bridas no mesmo
segmento. Em nossa paciente efctuou-se a
ressecgio da brida proximal totalmente na
primeira intervengio cinirgica ¢ posteriormente

2 brida distal num segundo tempo ciniirgico

7 na figura 2.
¢ placenta. Falhas do crinio, com ou sem
encefalocele ou outras anomalias do cérebro; <)
fissura labiopalatina (ou elementos isolados desta
seqiiéncia), assim como fissuras da face,
geralmente
desenvolvimento cronaldgico do feto; d) fendas

em desacordn  com o
¢ aderéncias das pilpebras, microftalmia ou
anoftalmia, Anomalias do nariz ¢ da orelha; ¢}
coragio ectépico, fenda da parede abdominal,
falha cutinea circunscrita < ) restos de tecido
amnidtico nos sulcos de constrigio, As anomalias
podem ser isoladas ou aparecerem nas mais
variadas combinagdes, dependendo da época em
que ocorren a ruptura da bolsa amnidtica

Sil a

diagnostico da “sindrome dos anéis de

constrigio™ a) anéis de constrigio simples; b)
anéis de constricio acompanhados de
deformidade da parte distal do knfedema. <) anéis
de constrigio acompanhados de fusoes das
porcaes distais ou sindactilia terminal. d)

amputagio intra-uterina’,
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Sindrome de bandas de constrigio

O achados complementares: escoliose,

luxagio do quadril, pé torte congénita ¢ mio

congénita: presentagio de um caso

do tecido subcutineo e aponenrose; amplo
descolamento dos dois retalhos triangulares

torta sao interpretados como
as as malformagées. O “parto” de
membros amputados é uma ocorréncia rara.
Encontram-se  algumas como

malformagoes associadas, sem ligagao casual com

consecul

vezes

mediante de cada um dos retalhos,
para o leito original do retalho oposto ¢ sutura
das bordas livres da pele. Repete-se a operagio
duas a trés vezes, permitindo que a ferida cieatrize

depois de cada uma, até que a drea de constrigio
N

em toda sua

as bridas amnidticas. (alguns
apresentam holoprosencefalia).
Quanto evolugio e progndstica, so existe
diminuigie do periodo de sobrevida nos
pacientes que apresentam anomalias cerebrais o

tenha sido al

2) na téenica Peer’, remove-se toda a constrigio

por incisio cireunferencial da pele ¢ do tecido
subcutineo até a aponeurose profunda. Se o
‘membro s afila, curva-se a incisio distal em uma

linha serpi !

fendas faciais. O
alguns individuos sc apresenta como sulcos
transversais multiplos de cariter benigno,
sobretudo na pele dos membros. Esse fendmeno
¢ ido de modo smico domi

em

i do que seu comg
scja aproximadamente o mesmo que o proximal.
Em scguida, descola-se a pele ¢ o tecido
subcutineo de cada lado da drea excisada. Efetua-

se o dos tecidos profundos com

é
& niio deve ser confundido com a sindrome dos
sulcos causados por bridas amnidticas. Outro
exemplo ¢ a sindrome de Adams-Olivier
(combinagio de falhas congénitas do couro
cabeludo com anomalias dos membros que
lembram as seqiielas das bridas amnidticas),
ambém transmitida de reforma awossomica

dominante,

O tratamento ¢ por meio de cirurgias
(phistica ou amputagiio, de acordo com o casa &
protese). Deve-se acompanhar o aconsclhamento
genético e eventualmente o diagnéstico pré-natal
mediante ultrassonografia.

As técnicas cirirgicas usadas sao: 1) a
récnica de COZEN E BROCKWAY cirada por
COSTA et al., (1996)" pelo alongamento dos
tecidos constringidos em estigios. Em geral sio
necessiirias pelo menos trés operagdes plisticas
em Z. Em cada uma, efetua-se primeiro a parte
média do Z na fenda da constrigio; em seguida,
fazem-se os membros superior ¢ inferior do Z

em um ingulo de 60 graus com = parte média.

Aprofundamento das trés incisdes por meio do

pontos interrompidos ¢ as bordas curineas com
pontos de colchoeiro interrampidos, exceto em
uma drea. Nesea drea, alongar as bordas da pele
com uma ou mais zetaplastias cujos membros

@m ap 2 em de

Elevar ¢ transpor 0s retalhos triangulares ¢

suturi-los na posigio com pequenos pontos
interrompidos.

No pés-operatério, aplica-se uma aradura
compressiva desde um ponto proximal & drea da
cirurgia até a extremidade distal do membro. Nas

criangas jovens aplica-se um gessado ou vma

imobilizagio, usada até que a incisio cicatrize’.
CONCLUSAO
Devido i sua apresentagio polimorfica, a

sindrome de bandas de constrigio congénita
oferece dificuldade no tratamento, devendo por

apoio psicossacial e educacional.

ea
devem ser tratadas de modo a preservar as
fungdes dos membros afetados, considerando
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Sindrome de bandas de constrigio congénita: presentagio de um caso

considerando com isso as indicagdes de profunda do feixe vascular ¢ os recidos
amputagio quando forem irias. O idos com rotagio de
irgico das band: itivasdeve  zetaplastia.

serrealizado com ressecgio, dissecgio ¢ liberagio

ABSTRACT - A case of consimiction ring syndrome {Strecter’s dysplasia) is reported to illustrate the diagnostic
fearures and the orthapedie problems associated with this rare syadrome. A review of firerarure has dene for berer

understanding of the enology, digmnsis and trearment, itant anomalies as syndaceyly,

lipes equinevarus and ampuations of the podedscilus, Resections were performed in the rings and Z-plasty. The
defocmity of the foot was teated by @ second sungery. This study emphasizes the importance of the clinic and tming
of suryery ta veach the best resules

Descriptors: Congenital constriction band syndrome, Strecter's dysplasia; amaiotic band
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