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INTRODUCCIÓN

El síndrome «Limb-Body Wall» es un
raro complejo malformativo caracterizado
por la asociación de alteraciones a nivel de
la pared toracoabdominal, del tubo neural
y de los miembros. Fue descrito por primera
vez en 1979(1).

El diagnóstico, que puede hacerse me-
diante ecografía prenatal( 2 ), se basa en la
presencia de, al menos, dos de los tres de-
fectos. En el 95% de los casos existen otras
anomalías asociadas (cardíacas, hipoplasia
pulmonar, ausencia de diafragma, malro-
tación intestinal, ausencia de vesícula bi-
liar, agenesia renal, hipoplasia vesical, atre-
sia anal o ausencia de genitales externos).
La etiología es desconocida y el pronósti-
co fatal(3,4).

Presentamos tres casos estudiados en
nuestro hospital.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1: Mortinato de 24 semanas de
gestación que presentaba un defecto de cie-
rre de la pared torácica y abdominal, mie-

lomeningocele y anteversión forzada de la
mano izquierda (Fig. 1).

Caso 2: Mortinato de un embarazo a tér-
mino que presentaba una gran tóracoab-
dominosquisis con salida de prácticamen-
te todas las vísceras abdominales y toráci-
cas, hendidura facial media con probósci-
de y ausencia casi completa de la extremi-
dad superior izquierda (Fig.2).

Caso 3: Recién nacido a término con hen-
didura facial media, encefalocele izquierdo
y ausencia completa de la extremidad supe-
rior izquierda (Fig.3). Vivió cuatro días.

COMENTARIO

El síndrome «Limb-Body Wall» es un
raro complejo malformativo que se carac-
teriza por la asociación de(5):
• Defectos de la pared toracoabdominal:

son defectos amplios, con falta de piel,
músculo y peritoneo, con la bolsa am-
niótica adherida a los bordes y evisce-
ración de órganos internos al celoma ex-
traembrionario, no a la cavidad am-
niótica, como es el caso, por ejemplo, de
la gastrosquisis.

BOL S VASCO-NAV PEDIATR 1997; 31: 47-49NO TA S CL Í N I C A SVOL.  XXXI   NUM. 1

Figura 1. Caso n° 1. Toracoabdominosaquisis, mielomeningocele y mano zamba izquierda.



• Defectos del tubo neural: anencefalia,
encefalocele o mielomeningocele, aso-
ciados a hendiduras faciales de la línea
media.

• Defectos de los miembros: son ipsilate-
rales y de expresión variable, desde sim-
ples anomalías posturales o sindactilias

hasta ausencia completa de una extre-
midad incluyendo el hombro o la he-
mipelvis.
Estos defectos son fácilmente detecta-

bles por ecografía prenatal siendo necesa-
ria para el diagnóstico la presencia de, al
menos, dos de ellos(3,4).

La incidencia aproximada es de 1:15.000
n a c i m i e n t o s( 5 ). No hay predominancia de
sexo y el cariotipo suele ser normal.

Las alteraciones se producen entre la 3ª
y 5ª semanas de la vida embrionaria( 3 ) y ,
aunque la etiología es desconocida, se han
publicado casos con antecedente de abuso
de cocaína por parte de la madre durante el
e m b a r a z o( 5 ). En cuanto a la etiopatogenia,
se han propuesto tres teorías(6):
• Teoría de la ruptura amniótica: los de-

fectos se deben a una ruptura del saco
amniótico. La membrana amniótica de-
ja de crecer con normalidad y se va se-
parando del corion. El feto se sitúa en
el exterior de la cavidad amniótica y se
produce oligohidramnios. Del lado co-
riónico de la membrana amniótica sur-
gen bandas mesodérmicas que atrapan
diversas partes del feto(7).

• Teoría de la disrupción vascular: por el
efecto que producen las alteraciones a
nivel de la circulación fetoplacentaria
sobre la embriogénesis y la organogé-
nesis(3).

• Teoría de la displasia embrionaria: l a s
placodas ectodérmicas son zonas espe-
cializadas de la superficie del ectoder-
mo que añaden células al comparti-
mento mesodérmico y están involucra-
das en la formación de muchos órganos
y estructuras. Una alteración en la fun-
ción de estas placodas hacen que el me-
sodermo quede infradesarrollado y apa-
rezcan severas malformaciones a nivel
del tubo neural o de la pared del tron-
co(8, 9).
El motivo de este trabajo es llamar la

atención sobre un raro complejo mal-
formativo cuyo diagnóstico diferencial con
otros defectos de cierre de la pared toraco-
abdominal(10), como la gastrosquisis, el on-
falocele, la pentalogía de Cantrell o la ex-
trofia de cloaca, es importante, ya que el
pronóstico del «Limb-Body Wall» es siem-
pre fatal(3, 4, 10).
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Figura 2. Caso n° 2: Gran tóracoabdominosquisis, hendidura facial media con probóscide y casi total ausencia
de la extremidad superior izquierda.

Figura 3. Caso n° 3: Hendidura facial media, encefalocele izquierdo y ausencia completa de extremidad supe-
rior izquierda.
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