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RESUMEN

Se comentan dos casos de anquiloblefaron filiforme congénito, que es una altera-
cién poco frecuente. Puede estar aislada o asociada a malformaciones faciales, bu-
cales y cefdlicas de miembros superiores y cardiacas; por ello se ha intentado
clasificarla de acuerdo con las diversas malformaciones asociadas.

Los factores y mecanismos que lo generan aiin no se han esclarecido; sin embar-
go, se intuye que se origina a la octava semana de desarrollo. Su tratamiento es

quirdrgico.

INTRODUCCION

El anquiloblefaron filiforme, adnatum, es una ra-
ra anomalia congénita descrita por primera vez
por Hasner en 1981.! El término corresponde a
la presencia de finas bandas de tejido que unen el
pdrpado superior con el inferior. A la fecha se
han reportado alrededor de 40 casos en la litera-
tura universal, en algunos de ellos la alteracién
se presenta aislada, en otros estd asociado a ano-
malias o bien forma parte de sindromes bien de-
finidos.

Este trabajo informa de dos pacientes con an-
quiloblefaron filiforme congénito que acudieron
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al Hospital General de México de la SS en el cur-
so del afio de 1994 y se analiza su relacién con
otras malformaciones y la etapa en el desarrollo
embrionario que se genera, también se mencio-
na la importancia del manejo interdisciplinario
de estos pacientes, con énfasis en la necesidad
del estudio genético en cada caso.

PACIENTES

Caso 1. Se trata de paciente femenino de tres
meses de edad, producto de la segunda gesta y
de 39 semanas sin alteraciones durante el mismo;
peso al nacimiento de 3.2 kg. Es referido al Ser-
vicio de Cirugia Pldstica y Reconstructiva por
presentar labio leporino hendido (LPH) bilate-
ral, asi como bandas en parpados de ambos ojos,
en el derecho 5 bandas finas y en el izquierdo
2 bandas. Se esperd la resolucién espontdnea y
también que se cumplieran las condiciones dpti-
mas para la intervencién del labio y paladar hen-
dido; sin embargo, al no presentarse cambios en
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los parpados, se operé simultineamente con el
labio y paladar (Figs. 1 y 2). Se realizé estudio
cardiolégico y oftalmolégico, no se observaron
alteraciones; su cariotipo fue 46XX. Continué
con manejo en la clinica de LPH.

Caso 2. Se trata de paciente masculino de sie-
te dias de nacido, producto de primigesta de 41
semanas de gestacién y de parto eutécico; no se
refieren antecedentes patoldgicos durante el em-
barazo. Al nacimiento se notaron bandas finas
que unian el parpado superior con el inferior de-
recho (Fig. 3). No se encontraron alteraciones
en el globo ocular; el cariotipo fue 46XX. Du-
rante un periodo de un mes no se aprecié invo-
lucién de las bandas por lo que se decidi6 la
intervencién quirtirgica para resecar las bandas
en su porciéon mds delgada.

ANQUILOBLEFARON FILIFORME ADNATUM
(AFA)

Se trata de una rara malformacion congénita des-
crita por primera vez por Von Hasner,! en la
que una banda de tejido conectivo une el parpa-
do superior con el inferior en cualquier lugar del
borde palpebral a excepcién del margen nasal y
temporal. Las bandas se originan invariablemen-
te de la linea gris, anterior a los orificios de las
gldndulas de Meibomio y posterior a las pesta-
fias.? Esta entidad debe diferenciarse del anqui-
loblefaron que consiste en la fusién directa de
los parpados, habitualmente en el margen inter-
no o externo y que puede ser congénita o ad-
quirida.>

Evans en 1990 informé de 30 casos de AFA
en la literatura internacional.*

Hasta la fecha se han reportado ocho casos
mads,*?® de éstos, dos asociados con trisomia; un
caso con sindrome de Hay-Wells, otro caso con
defecto ectodérmico (sinequia alveolar), uno con
ano imperforado y un caso con translocacién cro-
mosomica. Dentro de estos reportes, dos corres-
ponden a la literatura nacional. Martinez R., del
Hospital Infantil de México, report6 un caso de
sindrome de Hay-Wells que consiste en un an-
quiloblefaron, defecto ectodérmico y labio y pa-
ladar hendido,’ el otro reporte fue de Castillo
V., con sindrome de Hay-Wells con poli-
dactilia.'0

Esta rara anomalia ocurre en muchos casos en

forma aislada, sin embargo puede estar asocia-
da a varias malformaciones: a) fisura de labio
y paladar:'!"!5 b) adherencias de procesos alveo-
lares, seno en labio inferior;!%-!7 ¢) sindactilia
del cuarto y quinto dedo, adherencia parcial del
pabell6n auricular a la piel de la cabeza y defec-
to septal ventricular de tipo membranoso con
peristencia del conducto arterioso;'3!9 d) ano
imperforado; e) hidrocefalia, mielomeningoce-
le y ano imperforado,?!' y f) erosién de la len-
gua y dientes incisivos bajos.!?

Ha sido reportado también como parte de sin-
dromes bien definidos, como el sindrome de
Hay-Wells.?2-9 En la actualidad, con un total de
12 casos, asociado al sindrome de Edwards o tri-
somia 18 con varias manifestaciones como pto-
sis palpebral, epicanto, pestafias escasas 0
anormalmente largas; actualmente se han repor-
tado seis casos de este sindrome.’

Por su amplia gama de presentacion clinica,
sobre todo cuando se asocia a otras anomalias,
se ha intentado su clasificacién. Rosseman, en
1980; 23 propuso una integracion de cuatro gru-
pos de acuerdo a la literatura previa.

Tipo I. Incluye casos en los que no se asocia
ningiin defecto, no hay patrén genético, ocurre
esporddicamente.

Tipo II. Incluye casos con severos defectos
cardiacos que amenazan la vida o defectos del
sistema nervioso central, son esporadicos, sin pa-
trén familiar.

Tipo III. Ocurre en asociacion a sindromes ec-
todérmicos asi como a sindrome de Pterigium
popliteo; incluye el sindrome de Hay-Wells. Es-
tos pacientes tienen patrén autosémico dominante
con grado variable de expresividad.

Tipo IV. Asociado a labio y paladar hendido,
en algunas familias un gen autos6mico dominante
muestra estar presente, mientras que en otros
predomina un patrén autosémico recesivo o una
causa multifactorial.

Ha surgido por parte de Evans (1990) la pro-
puesta de crear un quinto grupo de pacientes don-
de se incluyen pacientes con trisomia 18.

En la actualidad es indispensable que todos los
pacientes con anquiloblefaron, aunque fenotipi-
camente no muestren alteraciones asociadas, se
sometan a protocolos de estudio genético, y si
resultan con alteracién cromosémica demostra-
ble con translocaciones u otras, se incluyan en
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este ultimo grupo propuesto.

El desarrollo embrionario de los parpados se
inicia como pliegues por arriba y por debajo de
los globos oculares hacia la octava y novena se-
mana, y es visible cuando alcanza los 12 mm,
completdndose alrededor de la undécima sema-
na.?? Esta uni6n es principalmente epitelial, el
tejido mesodérmico normalmente no estd presen-
te en esta unién. Antes de la unién, una mem-
brana basal muy gruesa se observa con
microscopio por debajo de la unién del epitelio.
Mediante microscopia electrénica la gruesa
membrana estd compuesta de coldgena y preco-
ldgena cerca de la membrana basal epitelial. Nor-
malmente los parpados se separan entre el sexto
y séptimo mes de vida intrauterina.

La causa de anquiloblefaron filiforme, adna-
tum, como entidad aislada y asociada a otras mal-
formaciones se desconoce. Mientras que la
mayoria de los casos son esporddicos, Khan-
na,'' y Gupta y Saxena?? describieron afeccién
similar en gemelos, lo que puede indicar que el
factor herencia tenga un papel en estos casos o
probablemente una etiologia intrauterina.

Desde 1981 varias teorias han sido propues-
tas, esta alteracion fue considerada por Von Has-
ner y Mattson?* como secundaria a una
inflamaci6n intrauterina, lo cual es improbable
ya que ninguna evidencia histolégica de cambios
inflamatorios ha sido detectada, ademds de que
otras estructuras vecinas como glandulas de Mei-
bomio o pestaias se ven implicadas. En 1908,
Wintersteiner 2° propuso una teoria traumatica,
en la que explica que las uiias de los dedos del
feto rasgunaban los parpados, lo que causaba
proliferacién de mesénquima y éste formaba las
bandas entre los pdrpados. Judge, Mott y
Gabries26 refutaron lo anterior, ya que durante
un periodo del desarrollo prenatal los parpados
se separan. Estos autores consideraron que esta
entidad es causada por interrupcién temporal del
epitelio o una rdpida proliferacién del mesénqui-
ma o interaccion de ambos, lo que permitiria la
unién de mesénquima a lo largo de varios pun-
tos, los que se alargan trasformandose en ban-
das finas que son notorias al nacimiento. De
acuerdo a lo anterior, se acepta en la actualidad
que la alteracion es en la fusién de los parpados
y no en la separacion.

Hay-Wells mencioné que el anquiloblefaron,

asociado a defectos ectodérmicos y labio y pa-
ladar hendido, puede ser explicado por una in-
teraccion del ectodermo y mesodermo,
probablemente una falla en la capacidad del te-
jido mesodérmico para organizar el ectodermo.?

También se ha postulado que en la trisomia 18
existe una proliferacién celular anormal e hiper-
plasia. Si se aplica esto a las relaciones del me-
sodermo y el ectodermo en el margen palpebral,
puede ser la causa de bandas anormales y apo-
yar la teoria de Judge.

Se ha propuesto que AFA es parte del sindro-
me pterigium popliteo, sin embargo esto es ina-
decuado, ya que a pesar de la variable expre-
sividad de este sindrome, el AFA ha ocurrido
en tres casos de 29 reportados en 1985.2

Por el variado patr6n de esta entidad, atin exis-
ten interrogantes en relacién al factor causal, y
sobre todo con su asociacién a otras alteracio-
nes. Asi por ejemplo, el hallazgo de hidrocefa-
lia, con ano imperforado y mielomeningocele,
es un caso evidente de que las aberraciones no
ocurrieron durante el mismo periodo de tiempo.
La espina bifida, con o sin mielomeningocele,
estd determinada antes del término de la cuarta
semana de vida intrauterina, ya que el tubo neu-
ral ha concluido el cierre rostrocaudal en ese
tiempo. La hidrocefalia tiene una variedad de
causas, Yy los problemas en el desarrollo se ini-
cian en varios periodos de la vida intrauterina.
El ano imperforado puede potencialmente desa-
rrollarse al mismo tiempo que el anquiloblefa-
ron, ya que se establece la ruptura de la
membrana anal al término de la séptima semana
de gestacion, y la fusion de los parpados se ini-
cia durante la octava semana. El AFA se desa-
rrolla durante esa etapa durante la proliferacién
mesenquimatosa que forma los parpados. El da-
fio al feto durante la séptima a la undécima se-
mana puede explicar el momento y asociacién
con ano imperforado y con labio y paladar
hendido.

El estudio histolégico de las bandas ha demos-
trado que estdn constituidas por una drea cen-
tral o nuclear vascularizada y rodeada de epitelio
escamoso estratificado. La estructura de este epi-
telio es similar a la de los parpados, pero ligera-
mente mds gruesa. Ningin cambio inflamatorio

se ha reportado.?!
La terapéutica con respecto al AFA es la re-
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seccion de estas bandas, aunque otros autores??
han mencionado que las bandas se resuelven es-
pontineamente después de algunos meses.

La importancia, al realizar el diagnéstico de
AFA, radica en que esta anomalia puede asociar-
se a otras. Y es imprescindible el estudio gené-
tico en estos casos. Cuando se presenta anomalia
de novo los progenitores tienen el mismo riesgo
que la poblaci6n general de tener otro hijo afec-
tado; sin embargo, la descendencia de los afec-
tados puede ser de cardcter autosémico domi-
nante con grado variable de expresividad, por
lo que el consejo genético es necesario.

SUMMARY

Two ankiloblefaron filiform congenital cases are
commented, this alteration is a non frequent di-
sease. It may be isolated or related to face, mouth
and head, limbs or heart malformations; it has
attempted to classify it in agreement with the re-
lated malformations.

The mechanisms and factors that produce the
disease have not been clarified yet, but it is
thought that it originates from the 8th week of
develompment. It needs surgical solution.
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