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RESUMEN

Introduccién: La obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho (OTSVD) es la anoma-
lia cardiaca mas frecuente del feto receptor en el sindrome de transfusién feto-fetal (STFF).
La fotocoagulacién mediante laser de las anastomosis vasculares parece influir en su evo-
lucién. El objetivo del estudio es analizar el efecto del tratamiento quirdrgico del STFF en la
evolucién de la OTSVD del receptor.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo unicéntrico de los STFF en los que se establecid
el diagnéstico de OTSVD en el gemelo receptor (abril 2008-diciembre 2011). Se realizaron
exploraciones ecocardiograficas seriadas, valorando la evolucién de la OTSVD tras el trata-
miento intrauterino (laser u oclusién de cordén [OC]). Se recogié la supervivencia neonatal,
confirmacién de la valvulopatia al nacimiento y necesidad de valvuloplastia.

Resultados: Laincidencia de OTSVD en los receptores fue del 20,8% (16/77), siendo catalogada
de estenosis pulmonar (EP) en 13 casos (16,9%) y de disminucién del ratio calibre pulmo-
nar/aorta en 3 (3,9%). Se realizé tratamiento quirirgico intrauterino en 14 casos (13 laser y
una OC del feto donante). La obstruccién se resolvié tras la técnica en 5 casos (35,7%). En
los 6 casos en que la OTSVD persistid, el diagndstico se confirm6 al nacimiento, requiriendo

* Datos preliminares del presente trabajo han sido presentados en forma de comunicacién oral en el XXVII Congreso Nacional de
Ecografia Obstétrico-Ginecoldgica (SESEGO); Madrid, 18 de mayo de 2012.
** La Seccién de Medicina Fetal del Hospital General Universitario Gregorio Maraifién lleva a cabo diferentes lineas de investigacién:.
- Estudio de la funcién cardiaca en las complicaciones de la gestacién monocorial.
- Estudio de la circulacién cerebral en el sindrome de transfusién feto-fetal.

- Prevencién de la prematuridad.

- Prediccién de la hipoplasia pulmonar en la hernia diafragmaética congénita.
- Estudio hemodindmico en el crecimiento intrauterino restringido.
- Estudio del timo fetal en diferentes enfermedades (infeccién intraamniética, crecimiento intrauterino restringido, pacientes con HIV,

diabetes pregestacional).

- Marcadores bioquimicos de primer trimestre y resultados perinatales.

* Autor para correspondencia.

Correo electrénico: jaimesiegrist@hotmail.com (J. Siegrist Ridruejo).
2173-4127/$ - see front matter © 2012 Asociacién Espafiola de Diagndstico Prenatal. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

http://dx.doi.org/10.1016/j.diapre.2012.06.002


dx.doi.org/10.1016/j.diapre.2012.06.002
http://www.elsevier.es/diagnprenat
mailto:jaimesiegrist@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.diapre.2012.06.002

110

DIAGN PRENAT.2012;23(3):109-117

todos ellos tratamiento corrector postnatal. La supervivencia a los 28 dias de vida del gemelo
receptor fue del 68,8% (11/16).
Conclusiones: La incidencia de OTSVD es elevada, siendo en nuestra serie similar a la descrita
por otros autores. Pese a la potencial reversibilidad tras la fotocoagulacién de las anas-
tomosis vasculares, la enfermedad de la valvula puede persistir requiriendo tratamiento
postnatal la mayoria de los casos.
© 2012 Asociacién Espanola de Diagnéstico Prenatal. Publicado por Elsevier Espania, S.L.
Todos los derechos reservados.
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ABSTRACT

Introduction: Right ventricular outflow tract obstruction (RVOTO) is the most common cardiac
defect of the recipient fetus in twin-twin transfusion syndrome (TTTS). Fetoscopic laser
photocoagulation of communicating vessels appears to influence its outcome. We aim to
investigate the effect of surgical treatment of TTTS in the progression of RVOTO.
Material and methods: Retrospective single center study of cases of TTTS in which RVOTO
was established in the recipient twin (April 2008-December 2011). Postoperative echocar-
diograms from recipients who had undergone fetal surgery (laser or cord occlusion [CO])
were reviewed, and the evolution of RVOTO was analyzed. Neonatal survival, pulmonary
valve abnormalities documented at birth, and the need for postnatal intervention were
collected.
Results: The incidence of RVOTO in recipients was 20.8% (16/77), pulmonary stenosis (PS) in
13 cases (16.9%) and decreased pulmonary/aorta ratio in 3 (3.9%). Intrauterine surgery was
performed in 14 cases (13 laser photocoagulation of communicating vessels and one CO of
the donor). The obstruction was resolved after surgery in 5 cases (35.7%). The diagnosis was
confirmed at birth in the 6 cases where RVOTO persisted, and all of them required postnatal
corrective treatment. Survival rate of the recipient twin up to 28 days was 68.8% (11/16).
Conclusions: The incidence of RVOTO in our series is high, similar to that described previously.
Despite the potential reversibility after photocoagulation of communicating vessels, valve
disease may persist, and postnatal treatment will be required in most cases.

© 2012 Asociacién Espanola de Diagnostico Prenatal. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All

rights reserved.

Introduccién

replicativo. La pared de los ventriculos se hipertrofia y endu-
rece, obstaculizando ain mas el flujo a través de la valvula
pulmonar. Se postula que ambos mecanismos conducen a un

La incidencia de cardiopatia congénita en la gestacién mono-
corial estd incrementada con respecto a la poblacién general?,
situdndose alrededor del 3,8%?2. Esto se debe principalmente
al incremento de anomalias cardiacas del gemelo receptor en
el sindrome de transfusién feto-fetal (STFF), siendo la mas
frecuente® la obstruccién de tracto de salida del ventriculo
derecho (OTSVD), que alcanza hasta el 10-21% en las distintas
series*®.

La fisiopatologia de la OTSVD en el feto receptor no esta
claramente establecida. La hipervolemia resultante del dese-
quilibrio hemodindmico y, en consecuencia, el aumento de la
precarga, favorece el desarrollo de cardiomegalia e insuficien-
cia tricuspidea, disminuyendo el flujo sanguineo anterégrado
a través de la valvula pulmonar’. Paralelamente, los mediado-
res vasoactivos procedentes del donante (endotelina 1, renina,
angiotensina) generan un aumento de la postcarga debido al
incremento de la resistencia vascular en el ductus arterioso®.
Ello da lugar a una respuesta adaptativa miocardica, con
fenémenos de hiperplasia e hipertrofia de los miocardiocitos,
que maduran prematuramente, limitdndose asi su potencial

crecimiento disminuido del anillo pulmonar y en consecuen-
cia al desarrollo de OTSVD®.

La fotocoagulacién laser de las anastomosis vasculares
placentarias ha mejorado la supervivencia y los resultados
perinatales en gestaciones complicadas con STFF!0. Existen
varios trabajos que demuestran una mejora en la funcién car-
diaca diastdlica y sistélica en el gemelo receptor tras este
procedimiento®!112, Recientemente se ha apuntado el posible
efecto que dicho tratamiento podria tener en la enfermedad
obstructiva del tracto de salida del ventriculo derecho, des-
cribiéndose una mejora en la funcién valvular de estos fetos,
con reversién de la estenosis e incluso de la atresia pulmo-
nar tras la cirugia®®. No obstante se trata de series de casos
cortas, con limitaciones en los estudios prequirdrgicos, en el
seguimiento tras la cirugia y en la confirmacién diagnéstica
postnatal.

El objetivo del presente estudio es describir la incidencia
de aparicién de OTSVD en gestaciones monocoriales compli-
cadas con STFF en nuestro medio y valorar el impacto del
tratamiento qurirgico intrauterino en su evolucién.
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Material y métodos

Estudio observacional descriptivo retrospectivo unicéntrico
(Unidad de Medicina Fetal del Hospital General Universitario
Gregorio Maranén de Madrid) de los STFF controlados entre
abril de 2008 y diciembre de 2011 en los que se estableci6 el
diagnéstico prenatal ecografico de OTSVD en el gemelo recep-
tor.

Criterios de inclusion

Se revisaron los casos de STFF seguidos a lo largo del periodo
de estudio. Se incluyeron todos aquellos casos con algin
grado de OTSVD.

Variables recogidas

Se recogi6 la edad gestacional en el momento del diagnoés-
tico de STFF y el estadio segun la clasificacién de Quintero*.
Respecto a los pardmetros de funcién cardiaca analizados, se
incluyeron tanto parametros cualitativos (onda de flujo pato-
légica en el ductus venoso, pulsatilidad en la vena umbilical y
regurgitacién tricuspidea) como cuantitativos (indice modifi-
cado de funcién miocardica [MPI], o indice de Tei, en ventriculo
izquierdo [VI]). Para la obtencién del MPI en VI se midieron los
tiempos de eyeccién, contraccién y relajacién isovolumétrica
con el método de los «clicks» de apertura y cierre valvulares en
un corte apical de 5 cAmaras, colocando el volumen de mues-
tra del doppler pulsado entre la valvula adrtica y la mitral. Este
indice se define como la suma de los tiempos de contraccién y
relajacién isovolumétrica dividida entre el tiempo de eyeccién,
y refleja tanto la funcién cardiaca diastdlica como la sistdlica.
Valores altos de MPI reflejan una peor funcién ventricular®®.

Desde el punto de vista estructural, se revisaron los siguien-
tes hallazgos ecocardiograficos:

- Hipertrofia ventricular: evaluada de modo subjetivo como
ausencia o presencia.

- Presencia y tipo de OTSVD. Esta fue catalogada de la
siguiente manera:

- Disminucién en el ratio calibre pulmonar/aorta: didmetro
ecografico del anillo pulmonar igual o menor que el anillo
de la aorta.

- Estenosis pulmonar: aumento de la velocidad de flujo a
través de la valvula pulmonar, con didmetro menor aldela
aorta y/o aspecto displasico (grosor aumentado respecto
a la valvula adrtica) (fig. 1).

- Atresia pulmonar (AP): ausencia de flujo transvalvu-
lar pulmonar y flujo retrégrado en ductus arterioso en
sistole”.

Se registr6 la conducta adoptada incluyendo tratamiento
intrauterino (I4ser u OC), expectante o extraccién fetal. Para la
coagulacién de las anastomosis vasculares se utilizé un fetos-
copio de 1,2-2mm (Karl Storz GmbH, Tutlingen, Alemania),
examinando la superficie placentaria para la correcta identi-
ficacién del ecuador vascular y coagulando sistematicamente
y de modo selectivo todas las anastomosis entre ambos fetos
mediante fibra de laser diodo de 600 um?°. La OC se realizé

Figura 1 - Estenosis pulmonar: imagen ecocardiografica
prenatal en la que se identifica tracto de salida de
ventriculo derecho de calibre reducido y vélvula pulmonar
hiperecogénica.

mediante pinza bipolar de 2,5 mm de diametro (Everest Medi-
cal, Minnesota, EE. UU.), bajo control ecografico, coagulando
a nivel de 2 segmentos de cordén, uno en asa libre y otro
préximo a la insercién del mismo en el abdomen fetal'®.

En las pacientes en las que se practicé cirugia fetal se
recogieron los resultados inmediatos tras el procedimiento,
definidos como la supervivencia en el control ecogréfico a las
48-72h.

En todos los casos, independientemente de la conducta
adoptada, se revisaron los datos de las exploraciones ecografi-
cas y ecocardiograficas seriadas realizadas a lo largo del curso
de la gestacién, incluyendo la evolucién tanto del grado de la
obstruccién como de las variables registradas al momento del
diagnéstico (disfuncién diastélica, disfuncién sistélica y grado
de hipertrofia miocérdica). Las exploraciones ecogréficas fue-
ron realizadas indistintamente con un equipo Voluson E6 (GE
Healthcare Technologies, Milwaukee, WI, EE. UU.) o Toshiba
Aplio 80 (Toshiba Co., Tokyo, Japén), ambos dotados de sonda
cénvex multifrecuencia.

Tras el parto, se recogié la supervivencia al nacimiento y
a los 28 dias de vida. En todos los casos de supervivencia
neonatal se confirmé el diagnéstico al nacimiento mediante
ecocardiografia, asi como la evolucién de la OTSVD y la nece-
sidad de intervencién sobre la valvula pulmonar.

Andlisis estadistico

Los datos fueron almacenados en una base de datos Microsoft
Excel 2007 y procesados posteriormente con el paquete esta-
distico SPSS 19.0. Los valores de centralizacién y distribucién
se expresaron como media (SD) o mediana (rango intercuar-
tilico). Se estimaron los intervalos de confianza al 95% de
las proporciones en la poblacién mediante el método exacto.
Se analizaron las diferencias entre los parametros cardiacos
fetales previos y posteriores al tratamiento quirtargico intrau-
terino mediante los test de McNemar (variables dicotémicas)
y Wilcoxon (variables continuas) para datos apareados.



Tabla 1 - Datos ecograficos en el momento del diagnéstico, conducta adoptada y resultado perinatal en los 16 casos de obstruccion del tracto de salida del ventriculo

derecho

N Tipo de Estadio de EG al diagnéstico STFF Cirugia Evolucién Semanas OTSVD
gestacién Quintero (semanas) (semanas) gestacional finalizacién postnatal
(peso g)

1 MCBA 111 16,4 Léaser (17 +0) Exitus inmediato del receptor 27+0

2 MCBA 111 23,0 Laser (23+2) Persistencia de STFE. OCD 37+0(2.350) No
3 MCBA 111 23,5 Léaser (24 +0) Exitus inmediato del receptor 35+0

4 MCBA 111 21,2 Laser (21+3) Persistencia de STFF: doble exitus 22+1

5 MCBA I 17,3 Léaser (17 +6) Exitus inmediato del receptor 23+5

6 MCBA 111 21,4 Laser (21+5) Favorable 35+0(1.900) Si
7 MCBA il 18,4 Laser (19+1) Favorable 29+ 6 (1.300) No
8 MCBA v 25,2 Laser (25 +4) Favorable 35+1(1.980) No
9 MCBA 111 18,4 Laser (19+1) Exitus intrauterino del donante 29 +6(1.700) St
10 MCMA No disp. 31,4 No Favorable 32+1(1.700) Si
11 MCBA I 16,6 Léaser (17 +2) TAPS, OCD 32 +4(1.520) Si
12 MCBA I 19,0 Laser (19 +4) Favorable 30+0(1.380) Si
13 MCBA I 223 Léser (22+6) Favorable 38+ 0 (2.450) si
14 BCTA III 16,3 No Aborto espontaneo 17+0

15 MCBA 111 20,4 Léaser (20+5) TAPS, exitus tardio del donante 34 +2(2.000) No
16 MCBA 111 25,3 OCD (25+3) Favorable 38+5(3.140) No

BCTA: bicorial triamnidtica; EG: edad gestacional; MCBA: monocorial biamniética; MCMA: monocorial monoamniética; N: nimero de caso; No disp.: no disponible; OCD: oclusiéon de cordén del
donante; OTSVD: obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho; STFF: sindrome de transfusién feto-fetal; TAPS: secuencia anemia-policitemia.

(AN
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Tabla 2 - Tipo de obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho y evolucién intrauterina y postnatal

N EGOTSVD  Tipo de Evolucién de OTSVD OTSVD al nacimiento Tratamiento postnatal quirargico Estado actual. Seguimiento
OTSVD durante la gestacion disponible (meses)
1 16+4 EP Exitus inmediato tras laser
2 23+0 EP Resolucién progresiva Ninguna No No patologia al nacimiento. Alta
(1 mes)
3 23+5 EP Exitus inmediato tras laser
4 21+2 EP Exitus intrauterino doble
5 17+3 EP Exitus inmediato tras laser
6 21+4 EP Estable EP Valvuloplastia percutanea EP severa residual. Pérdida
seguimiento (3 meses)
7 18+4 P<Ao Resolucién progresiva Ninguna. Parto en otro centro No
8 25+2 EP Resolucién inmediata Ninguna. Parto en otro centro No
9 18+4 EP EP grave EP Valvuloplastia percutanea. VD hipertréfico. EP critica e IT
Reseccién infundibular posterior severa. I[P moderada-severa. IT
moderada. Anillo 18 mm
(24 meses)
10 31+4 EP Monoamniética. Extraccion fetal EP Valvuloplastia percutdnea EP e IP residual. Valvula displdsica
tras diagnéstico (26 meses)
11 31+1 EP Diagnéstico postquirargico. EP Valvuloplastia percutdnea EP residual e IP trivial (11 meses)
Extraccién fetal tras diagndstico.
12 23+0 EP Diagnéstico tras el laser. Estenosis supravalvular calcificada Valvuloplastia percutanea. EP supravalvular. Calcificacion
Obstruccién progresiva Valvulotomia posterior pulmonar. IP moderada (19 meses)
y calcificacién.
13 22+3 EP Estable EP Valvuloplastia percutanea VD hipertréfico. Pulmonar
displasica. IP trivial. FOP
(12 meses)
14 16+3 EP Aborto espontaneo
15 20+4 P=Ao Resolucién inmediata OTSVD. Ninguna. Parto en otro centro No
Resolucién progresiva hipertrofia
16 25+3 P<Ao Resolucién progresiva OTSVD. Hipertrofia miocardica. P/Ao normal No Hipertrofia residual moderada.

Persiste hipertrofia

No OTSVD. Buena funcién
biventricular (4 meses)

EG: edad gestacional; EP: estenosis pulmonar; IP: insuficiencia pulmonar; IT: insuficiencia tricuspidea; N: nimero de caso; OTSVD: obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho; P/Ao:
diametro del anillo pulmonar dividido entre el de la aorta; TAPS: secuencia anemia-policitemia; VD: ventriculo derecho.
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77 gestaciones con STFF

16 receptores con OTSVD.
Ningun donante.

No cirugia: 2/16 »!

-Actitud expectante: 1/2 (BCTA)

-Laser selectivo: 13/14
-OCD: 1114

Cirugia: 14/16

-Extraccién fetal: 1/2 (MCMA)

12114

Diagnéstico prequirargico:

Diagnéstico postquirdrgico:
2114

!

!

Resultados perinatales:

Resultados perinatales:

-1 neonato con EP
-1 éxitus global

-3 neonatos con EP
-5 neonatos sin OTSVD
-4 exitus intradtero

Resultados perinatales:

-2 neonatos con EP

Figura 2 - Diagrama de manejo y resultados perinatales. BCTA: bicorial triamniético; EP: estenosis pulmonar; MCMA:
monocorial monoamniético; OCD: oclusién del cordén del donante; OTSVD: obstruccién del tracto de salida del ventriculo

derecho; STFF: sindrome de transfusién feto-fetal.

Resultados

Entre abril de 2008 y diciembre de 2011 fueron evaluadas
77 gestaciones monocoriales complicadas con STFF. La inci-
dencia acumulada de OTSVD fue del 20,8% (16/77, IC95% 12,4
a 31,5%). En todos los casos el feto afecto fue el receptor. La
serie de casos incluia 14 gemelares monocoriales biamnidti-
cos (MCBA), un gemelar monocorial monoamniético (MCMA)
y un triple bicorial triamniético (BCTA). La mediana de la edad
gestacional (EG) en el momento del diagndstico de STFF fue
21+ 3 semanas (rango intercuartilico 17 +5 a 23 + 3). Once ges-
taciones (68,7%) correspondieron a STFF estadios 11 y 1v de
Quintero (tabla 1).

Excepto en 2 casos en que el diagndstico de OTSVD se esta-
blecié tras el tratamiento intrauterino (casos 11 y 12), en los 14

restantes éste se realizé en la exploracién inicial. La OTSVD se
catalogd de EP en 13 fetos receptores (16,9% del total de STFF;
IC95% 9,3 a 27,1%) y de disminucién del ratio pulmonar/aorta
en 3. No se diagnosticé ninguna AP (tabla 2).

Respecto ala conducta adoptada (tabla 1), en 14 gestaciones
(87,5%) se realizé tratamiento intrauterino, 13 coagulaciones
léser de las anastomosis vasculares via fetoscépica y una OC
de un feto donante afecto de atresia esofagica (caso 16). En
2 casos de adopté conducta expectante. Uno era una paciente
con una gestacion triple BCTA de 16 + 3 semanas de gestacion,
con STFF estadio 111, que presentaba metrorragia y en la que la
ecografia puso de manifiesto la presencia de un hematoma
(caso 14). La gestacién finalizé en aborto espontaneo a las
17 semanas. El segundo caso se trataba de una gestacién
MCMA que en la semana 27 desarrollé signos de sospecha
de STFF pero sin cumplir criterios estrictos (caso 10). Los

Figura 3 - Estenosis pulmonar supravalvular con calcificacion de la raiz de la valvula pulmonar en ecocardiografia postnatal.
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Tabla 3 - Parametros cardiacos en el control prequirirgico y postquirirgico inicial (48-72h)

Control prequirtrgico Control postquirdrgico Diferencia Significacién para datos
inicial? apareados
Disfuncién diastdlica 81,25% (13/16) 63,63% (7/11) 17,62% p=0,317
Pulsatilidad umbilical 37,5% (6/16) 27,27% (3/11) 10,23% p=0,317
OVF patolégica en el DV 56,25% (9/16) 27,27% (3/11) 28,98% p=0,414
Regurgitacién tricuspidea 75% (12/16) 63,63% (7/11) 11,37% p=1,000
fndice de Tei en VI Media 0,635 (SD 0,062)° Media 0,6730 (SD 0,143)° ~0,038 p=0,594
Hipertrofia miocdrdica 43,75% (7/16) 27,27% (3/11) 16,48% p=0,157
OTSVD 87,5% (14/16) 63,63% (7/11) 23,87% p=0,157
Disminucién del ratio P/Ao 18,75% (3/16) 9,09% (1/11) 9,66% p=0,157
Estenosis pulmonar 68,75% (11/16) 54,55% (6/11) 14,2% p=1,000
Sin OTSVD 12,5% (2/16)4 36,36% (4/11) —23,87% p=0,157

Prueba de contraste de hipétesis para datos apareados de McNemar (variables dicotémicas) y Wilcoxon (variables continuas).

DV: ductus venoso; OTSVD: obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho; OVF: onda de velocidad de flujo; P/Ao: didmetro del anillo
pulmonar dividido entre el de la aorta.

@ Se excluyen del control postquirdrgico los casos en los que no se realizé cirugia (n=2) y aquellos en los que se produjo éxitus de feto receptor

antes del primer control (n =3).
b Disponible en 13 casos de 16.
¢ Disponible en 9 casos de 10.

4 En 2 receptores se diagnosticé OTSVD varias semanas tras la cirugia fetal.

controles ecograficos posteriores mostraron normalizacién de
liquido amniético y de vejigas urinarias. En la semana 31 se
establecié el diagnéstico de EP en el supuesto feto receptor.
La gestacién se finalizé de manera electiva a las 32 semanas
confirmandose el diagnéstico.

Los resultados del tratamiento intrauterino se exponen
en la tabla 1. En 2 casos no se resolvié el STFF, finalizando
uno de ellos (caso 4) en exitus de ambos fetos a los 5 dias
tras la técnica. Se realizaron 2 segundos procedimientos, en
ambos casos una OC del gemelo donante, uno por persisten-
cia del STFF (caso 2) y otro como tratamiento en una secuencia
anemia-policitemia (caso 11). La mortalidad intrauterina tras
la cirugia fue del 28,6% (4/14) para los fetos receptores y del
50% para los donantes (7/14; 3 de ellos OC) (fig. 2).

Tras la cirugia, de los 11 gemelos receptores que sobrevi-
vieron al postoperatorio inmediato (primeras 72h), la OTSVD
se resolvié en el 45,5% (5/11), lo que representa el 35,7% (5/14)
del total de casos sometidos a tratamiento intrauterino (IC 95%
12,8 a 64,9%). Tres de ellos correspondian a los fetos con dis-
minucién del ratio pulmonar/aorta. La resolucién se objetivd
ya en el control inmediato en 2 casos; en los 3 restantes esta
fue progresiva a lo largo de la gestacién. La estenosis perma-
neci6 estable o progresé en 4 casos (4/14; 28,6%), uno de los
cuales acab6 desarrollando una calcificacién en la raiz de la
arteria pulmonar (caso 12; diagnéstico de EP en la semana 23,
3 semanas tras la cirugia) (fig. 3).

La proporcién de fetos con disfuncién cardiaca e hipertro-
fia miocardica antes de la cirugia y en el control inmediato
posterior se refleja en la tabla 3, no encontrandose diferencias
significativas en ninguno de los pardmetros analizados.

En la tabla 1 se exponen los resultados perinatales. La
mediana de la edad gestacional al parto fue de 32 + 3 semanas
(rango intercuartilico 29+6 a 35+0) y el peso medio al nacer
de los fetos receptores de 1.947 g (SD 538 ¢g). La supervivencia
global para donantes y receptores a los 28 dias de vida fue del
54,6% (18/33), siendo del 68,8% (11/16) en los receptores. En el
75% (12/16) de las gestaciones sobrevivié al menos un gemelo.

En los 6 casos en que la OTSVD persistid, el diagnéstico se
confirmé al nacimiento mediante ecocardiografia neonatal. En
todos ellos se realiz6 valvuloplastia percutdnea con balén en
el primer mes de vida. Dos neonatos requirieron una segunda
intervencién, uno de ellos correspondia al caso de la calci-
ficacién de la arteria pulmonar en el que la estenosis no se
resolvié tras la valvuloplastia percutdnea. En el momento de
la redaccién del presente articulo se dispone del seguimiento
postnatal en el 72,7% (8/11) de estos nifnos (rango 1 a 26 meses),
incluyendo los 6 casos de EP confirmada al nacimiento. Pese
al tratamiento recibido, solo uno de estos 6 nifios no presenta
enfermedad residual en el dltimo control ecocardiografico rea-
lizado (tabla 3).

Discusién

La incidencia de OTSVD en nuestra cohorte es elevada. Sibien
la fotocoagulaciéon mediante laser de las anastomosis vascula-
res puede estabilizar e incluso revertir la anomalia, en nuestra
serie en mas de una cuarta parte de los casos esta permane-
cié estable o incluso progresé, requiriendo la mayoria de los
recién nacidos valvuloplastia percutdnea postnatal.

La OTSVD en el feto receptor ha sido ampliamente des-
crita por otros autores®!3, con una incidencia que oscila de 8
a 21% segun las series. El incremento de la precarga, debido a
la hipervolemia, y el de la postcarga, secundario a la accién de
sustancias vasoactivas sintetizadas por el feto donante, pare-
cen ser la base fisiopatoldgica de estas anomalias cardiacas.
El corazon del feto receptor responde inicialmente con sutiles
adaptaciones a estas nuevas exigencias hemodindmicas. La
estructura cardiaca se moldea con fenémenos de dilataciéon
ventricular y engrosamiento de la pared. Conforme avanza
la gravedad de la enfermedad y se incrementa el gasto car-
diaco se produce hipertrofia miocérdica y disfuncién valvular
y ventricular, que pueden conducir a insuficiencia cardiaca
y muerte fetal’. Estos cambios se traducen ecograficamente
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de diferente modo segin lo avanzado del cuadro. En un pri-
mer momento el calibre de la pulmonar pasa a ser igual o
menor al de la aorta. A medida que la hipertrofia miocardica se
hace mas manifiesta, el tracto de salida del ventriculo derecho
reduce su calibre progresivamente dando lugar a una esteno-
sis 0 a una AP. Asi, estos cambios adaptativos inicialmente
funcionales, pueden dar lugar a una valvulopatia organica
«adquirida»’.

La razén por la que algunos fetos receptores responden a
la sobrecarga hemodindmica mediante el desarrollo de una
dilatacién ventricular progresiva, mientras que otros lo hacen
con cambios hipertréficos, desarrollando OTSVD, es todavia
incierta. Se especula que las diferencias en la respuesta del
miocardio a la condicién de la sobrecarga hemodinamica pue-
dan ser debidas a la variabilidad genética'®. Esto ha sido
descrito en otras condiciones que afectan al desarrollo del
corazén fetall’.

Parece légico pensar que la OTSVD se asocia a estadios
mas avanzados del STFF. Si bien en nuestra serie aproxima-
damente un 70% de los casos correspondieron a estadios 111
y 1Iv de Quintero, hasta el 25% eran estadios 1 y 11. La utili-
dad del sistema de estadiaje de Quintero ha sido ampliamente
cuestionada. Aunque se conoce que el corazén desempena un
papel fundamental en el desarrollo del STFF, no se contempla
el estudio de la funcién cardiaca en su clasificacién’. Recien-
temente se han propuesto otros sistemas para cuantificar el
grado de severidad que incorporan pardmetros de funcién car-
diaca sistélica y diastdlica, como el del Children’s Hospital of
Philadelphia® ola clasificacién de Cincinnati'®. Sin embargo su
utilidad pronéstica y, por tanto, su aplicabilidad en la clinica,
no esta clara, existiendo controversia al respecto?®.

Existen pocos estudios que describen el impacto del tra-
tamiento intrauterino en la evolucién de la OTSVD. Si bien
tras el amniodrenaje se ha descrito un empeoramiento de la
funcién miocardica y una progresién de los hallazgos eco-
graficos indicativos de hipertrofia miocérdica y OTSVD, el
tratamiento mediante laser mejora tanto la funcién sistélica
como la diastdlica y hasta en una tercera parte de los casos
la OTSVD puede permanecer estable e incluso resolverse. En
nuestra serie el 36% de los fetos receptores recuperaron gra-
dualmente el didmetro del anillo pulmonar y el flujo a través
de este. Recientemente Moon-Grady et al. han publicado resul-
tados similares!3. En su serie de 76 STFF, con una incidencia
de OTSVD del 21%, la proporcién de recuperacién fue del
37,5%. Sin embargo, a pesar de que la OTSVD parece revertir
tras el tratamiento con laser, se requieren estudios prospec-
tivos con un mayor nimero de casos que confirmen estos
hallazgos.

Por otro lado, la reversibilidad de la lesién parece depender
del grado de esta. De hecho, en nuestra serie, de los 5 casos en
los que la OTSVD se resolvi6 tras la cirugia, 3 de ellos corres-
pondieron a fetos con disminucién del ratio pulmonar/aorta.
Por tanto, el tratamiento mediante ldser parece aportar un
mayor beneficio sobre la OTSVD cuando la EP alin no esta
establecida. Si la discordancia de calibre pulmonar/aorta, tal
y como parece, corresponde a un estadio precoz, su medicién
podria ser 1til en la toma de decisiones en el STFF estadio
I, en la que diferentes grupos de trabajo proponen conducta
expectante?’. Sin embargo, dado que la experiencia en téc-
nicas fetoscépicas es cada vez mayor y los resultados tras el

laser de las anastomosis vasculares mejores, algunos autores
defienden suindicacién en todo STFF independientemente del
estadio??.

La OTSVD empeora el prondstico del tratamiento quirir-
gico del STFF. Mientras que la mortalidad postquirirgica del
feto receptor en nuestra casuistica general de laser de anasto-
mosis vasculares en el STFF es de aproximadamente un 25%
(no reportado en el presente trabajo), en la serie de casos de
OTSVD esta alcanz6 el 37%. Otros grupos de trabajo describen
indices de mortalidad que alcanzan hasta el 56%'3.

Existen pocos trabajos respecto a la evolucién postnatal de
estos recién nacidos. Mas de la mitad de los fetos recepto-
res con OTSVD que sobrevivieron en nuestra serie requirieron
finalmente valvuloplastia y 2 de ellos una segunda cirugia, con
supervivencia del 100%. Ademas, en el seguimiento a medio
plazo, 5 de los nifios seguian presentando un cierto grado de
estenosis pulmonar.

La principal limitacién del presente estudio es su caracter
retrospectivo. Se necesitan estudios de seguimiento prospec-
tivo para valorar y cuantificar adecuadamente el efecto de
la cirugia fetal del STFF sobre la OTSVD. Ademas, el periodo
investigado es amplio. Los resultados de supervivencia tras la
cirugia han de ser interpretados con cautela, ya que se inclu-
yen los primeros casos de nuestra experiencia (inicio de la
Unidad en abril de 2008) y 1a curva de aprendizaje puede supo-
ner un sesgo importante en cuanto a la validez externa de
estos resultados. De hecho, los 4 éxitus inmediatos del feto
receptor corresponden a los 5 primeros casos de la serie y a
los primeros 21 casos de cirugia fetal realizados en el centro.

Cabe destacar que la mayoria de los casos en que no
hubo seguimiento fueron aquellos en los que la OTSVD se
dio por resuelta durante la gestacién. El estudio cardiaco de
esta cohorte podria haber aportado una valiosa informacién
respecto al efecto cardiaco a medio plazo de la sobrecarga
hemodindmica a la que se ven sometidos los fetos receptores.

En conclusiéon, el laser de las anastomosis vasculares
parece mejorar el grado de OTSVD que puede presentar el feto
receptor. Sin embargo, pese a la reversibilidad de la lesién tras
la técnica, existe un grupo de receptores en los que persiste
una EP severa al nacimiento y que requieren diversas interven-
ciones hasta lograr normalizar la funcién valvular. Es preciso
seguir profundizando en el conocimiento de la fisiopatologia
de la OTSVD con el fin de lograr identificar estas lesiones pre-
cozmente de manera que su reversibilidad tras el tratamiento
quirtrgico intrauterino sea mayor.
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