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Resumen La gestacion gemelar monocorionica o univitelina presenta entre sus multiples pecu-
liaridades la posibilidad de desarrollar el sindrome de transfusion fetofetal, una complicacion
especifica de la misma con un espectro de manifestaciones clinicas variable, que abarca desde
una discordancia leve de liquido amnidtico hasta la coexistencia de un feto acardio con otro
normoformado, y las consecuencias hemodinamicas para este Ultimo derivadas de esta compli-
cacion.

Presentamos un caso clinico en que se desarrolla esta complicacion, diagnosticada en primer
trimestre, su evolucion, actitud terapéutica elegiday resultados perinatales obtenidos; asi como
un recuerdo fisiopatoldgico del mismo, factores prondsticos y opciones terapéuticas recogidas
en la literatura médica actual.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Twin pregnancy complicated with acardiac fetus. Case report and review of the
literature

Abstract Twin-twin transfusion syndrome is one of the many distinguishing features of mono-
chorionic twin pregnancy. This complication is specific to this type of pregnancy and has a
variable spectrum of clinical manifestations, ranging from mild discordance of amniotic fluid
to the coexistence of an acardiac fetus with another normal fetus, and the hemodynamic
consequences for the latter resulting from this complication.

We report a case of twin-twin transfusion syndrome with acardiac fetus diagnosed in the first
trimester of pregnancy and discuss the therapeutic approach and perinatal results. The pat-
hophysiologic characteristics, prognostic factors and treatment options reported in the current
literature are also discussed.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
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La gestacion monocigdtica complicada con un feto acar-
dio constituye la expresion clinica extrema del sindrome de
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transfusion fetofetal en las gestaciones gemelares monoco-
riales, representando el 1% de las mismas, y una de cada
35.000 gestaciones en total'2. Tanto la identificacion pre-
coz como el seguimiento y actitudes terapéuticas en este
tipo de embarazos se fundamentan en el estudio ecografico,
biométrico y estudio Doppler hemodinamico, que describen
una masa dismorfométrica que carece de funcion cardiaca
especializada y que presenta una circulacion fetoplacentaria
invertida, coexistente con un feto morfolégicamente normal
en el contexto de una gestacion doble monocorial.

Presentamos el caso de una gestacion de este tipo diag-
nosticada en primer trimestre de embarazo en nuestro
servicio, el seguimiento y la actitud terapéutica decidida
en el mismo, asi como sus resultados perinatales; y una
revision de la literatura especializada acerca de la fisiopa-
tologia y diagnostico de esta infrecuente entidad, asi como
de los factores predictivos de su evolucion clinica y opciones
terapéuticas actuales.

Caso clinico

Primigesta de 33 anos remitida a consulta de alto riesgo obs-
tétrico de nuestro servicio a las 12 semanas de amenorrea
con el diagndstico de gestacion gemelar probablemente
monocorial-biamniética y sospecha de malformacion de
uno de los fetos, descrita como probable anencefalia. No
refiere antecedentes familiares ni personales de interés,
salvo asma leve en tratamiento. Analiticas de protocolo
de primer trimestre dentro de los parametros normales,
grupo sanguineo 0 Rh positivo. Serologias rutinarias nega-
tivas salvo inmunidad a rubéola. En la ecografia se objetiva
una gestacion gemelar monocorial biamnidtica, con un feto
morfolégicamente normal, CRL 53mm (acorde 12 sema-
nas), y un feto de aspecto dismorfico en la segunda bolsa,
en el que no se visualiza claramente actividad cardiaca,
pero con movimientos espontaneos, extremidades infe-
riores rudimentarias y probablemente superiores (aunque
no se visualizan con claridad), ausencia de polo cefalico
definido (craneo y torax) y edema generalizado, especial-
mente sefalado en polo craneal. Presenta una longitud
maxima de 28,5 mm. El estudio Doppler del mismo evidencia
flujo inverso en arteria umbilical. Se establecen contro-
les ecograficos cada 2 semanas, objetivando un primer
gemelo correctamente evolutivo y progresion en el tamano
del segundo gemelo (46,5mm en semana 14, 73mm en
semana 17) con aumento del hydrops, que aparece tabicado
a nivel de polo cefalico, con formacion de quistes (fig. 1).
Ante la progresion del tamano del feto acardio se decide
enviar a la paciente a centro de referencia para tratamiento
quirdrgico, tras realizacion de cariotipo y estudio ecografico
del gemelo sano, que excluye anormalidades cromosémicas,
morfoldgicas y hemodinamicas en el mismo. A las 21 sema-
nas de amenorrea se realiza, bajo anestesia locorregional,
oclusion fetoscopica de corddn de feto acardio, con poste-
rior infusion de 650 cm? de suero fisioldgico intraamniético,
sin incidencias. Es dada de alta al 7.° dia postoperato-
rio sin complicaciones, para control estricto ecografico y
hemodinamico del feto sano cada 2 semanas. Dichos con-
troles y restantes parametros analiticos y clinicos de la
gestacion cursan con normalidad, visualizando feto acar-
dio residual colapsado préximo a cuerno uterino derecho,
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Figura1 Imageny dimensiones ecograficas de la masa acardia
en la semana 17 de amenorrea.

que permanece inmodificado el resto de la gestacion. En la
semana 34 se objetiva un discreto retraso de crecimiento
en el feto sano, que presenta una biometria acorde a 31
semanas, con un peso fetal estimado de 1.846 g (percentil
10 para edad gestacional), y un incremento en los indices
de resistencia en arteria umbilical (IP 1.76) con Doppler de
arteria cerebral media normal (fig. 2). Se decide ingreso de
la paciente para monitorizacion intensiva, procediendo a
realizar una cesarea electiva en la semana 35. Se obtiene
un recién nacido de sexo femenino y 1.750¢g con una pun-
tuacion en el test de Apgar 10-10, que ingresa en la unidad
de neonatologia por bajo peso. Presenta una evolucion intra-
hospitalaria favorable siendo alta al dia 20 de ingreso.

En la exploracion de la placenta tras la intervencion se
visualiza un feto acardio residual independiente de la pla-
centa, rodeado de membranas amnidticas, que corresponde
al feto acardio involucionado en el que todavia se aprecian
extremidades superiores e inferiores rudimentarias (fig. 3),
corroborandose los hallazgos ecograficos iniciales en el estu-
dio anatomopatologico.
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Figura 2 Morfologia de la onda velocidad-flujo (OVF) de la
arteria umbilical del feto sano en la semana 34, con disminucion
de la fase diastélica.
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Figura 3  Feto acardio residual rodeado de membranas amnidticas, en que se aprecian rudimentos de extremidades superiores e
inferiores.

Discusion (retraso del crecimiento, insuficiencia cardiaca), y comple-

Aunque existen teorias que propugnan una dismorfogénesis
primaria subyacente a este tipo de gestaciones® (anoma-
lia cardiogénica primaria en el feto acardio), basadas en
estudios que demuestran la existencia de importantes anor-
malidades cromosomicas presentes en el feto acardio (hasta
el 33% de los casos), y en su asociacion frecuente a alte-
raciones como arteria umbilical uUnica“, en la mayor parte
de la literatura a este respecto se apoya la teoria vascu-
lar en la génesis del gemelo acardio. En esta, se reconoce
la existencia de anomalias placentarias en la que se for-
man a nivel de la placa corionica conexiones vasculares
de tipo arterio-arterial y veno-venosas de gran calibre que
conectan ambas circulaciones fetoplacentarias'3. En algin
caso, la insercion del cordén del feto acardio esta muy
proxima, o surge directamente, de la insercion del cordén
del feto sano’. De este modo, se establece una circulacion
totalmente invertida entre ambos, en la que la sangre esca-
samente oxigenada que sale del feto sano por la arteria
umbilical (también llamado feto perfusor o feto bomba),
mediante un patron pulsatil, alcanza a través de las anas-
tomosis arterio-arteriales placentarias la vena umbilical
del feto acardio (también llamado feto receptor), en el
que se produce una perfusion preferente del arbol vascu-
lar del hemicuerpo inferior, condicionando asi el desarrollo
de las caracteristicas morfofuncionales especificas del feto
acardio: hipodesarrollo de la viscera cardiaca, importan-
tes anomalias reduccionales en miembros, hydrops masivo,
formacion de quistes de gran tamafo en polo cefalico,
entre otras. Posteriormente, la sangre todavia menos oxi-
genada sale a través de la arteria umbilical del gemelo
acardio mediante un patrén continuo (invertido) y regresa
al feto sano a través de anastomosis veno-venosas, condi-
cionando una deficiente oxigenacion del mismo que deriva
en hipoxia crénica y complicaciones derivadas de la misma

tando asi el circuito definido como secuencia TRAP (Twin
Reversed Arterial Perfusion)'>. De este modo, el gemelo
acardio es hemodinamicamente dependiente del feto bomba
o perfusor, que es morfologica y funcionalmente normal,
estableciendo una relacion de total parasitismo con él 'y con-
dicionando una sobrecarga funcional del mismo, que deriva
en la instauracion progresiva de insuficiencia cardiaca con-
gestiva, y en fases mas avanzadas, cardiomegalia, alteracion
de la funcion hepatica y aparicion de polihidramnios de etio-
logia multifactorial (aumento de la diuresis por circulacion
hipercinética y fallo congestivo)'>¢.

Esta secuencia deriva en la aparicion de las complicacio-
nes mas frecuentes sobre el feto sano descritas en este tipo
de gestaciones: insuficiencia cardiaca congestiva en grado
variable, que puede llegar a producir la muerte fetal; y
polihidramnios que puede desencadenar trabajo de parto
prematuro o rotura pretérmino de membranas’>¢.

La evolucion en este tipo de gestaciones es imprevi-
sible. En algunos casos se puede producir una involucion
espontanea del feto acardio debido a la trombosis esponta-
nea de las anastomosis implicadas, o simplemente persiste
en su relacion de parasito con el feto normal permitiendo
que este alcance una edad gestacional viable en acepta-
ble estado hemodinamico®’. En otros, debido a la ruta
fisiopatoldgica descrita, sobreviene un fallo cardiaco con-
gestivo del feto sano y la muerte fetal, resultado que
acontece en el 50-70% de los casos durante la evolucion
espontanea®’; o bien debido a la hiperdistensién uterina
secundaria al polihidramnios y crecimiento del feto acar-
dio (que aumenta progresivamente de tamafno debido al
secuestro de sangre destinada inicialmente a la placenta)
se desencadena el parto a una edad gestacional previa
a alcanzar la viabilidad del feto sano. La edad gestacio-
nal media de parto en este tipo de gestaciones es de 32
semanas®.
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Los factores prondsticos predictivos de una evolucion
desfavorable se deducen del gradiente de presiones esta-
blecido en la secuencia TRAP2. Asi, cuanto menor sea la
resistencia vascular ofrecida por la masa acardia, mayor
sera el riesgo de desarrollo de hipoxemia y fallo cardiaco
en el feto normal secundario a la sobrecarga circulatoria
impuesta’. Grandes diferencias en los indices de resistencia
en las circulaciones de ambos gemelos indican buen pro-
nostico, mientras que flujos similares sugieren anastomosis
mas largas y por tanto mayor sobrecarga hemodinamica para
el feto perfusor®-'°. Brassard et al® estudiaron las varia-
bles ecograficas predictivas de malos resultados obstétricos
(entendiendo como estos muerte fetal, fallo cardiacoy parto
antes de la semana 30) derivados de la evolucion de estas
gestaciones, y definen como parametros predictivos de los
mismos la fraccion de acortamiento sistolico del ventriculo
izquierdo del feto sano y el peso estimado del feto acardio
(es decir, el ratio peso acardio/peso feto perfusor)®2, con-
cluyendo que es posible determinar decisiones terapéuticas
en funcién de criterios ecograficos y hemodinamicos®2.

(En qué casos debemos intervenir y en cuales es posi-
ble la actitud expectante? Parece demostrado que en casos
que relnen criterios de buen prondstico (tamaio del acardio
inferior al 50% del peso del feto sano, fraccion de acorta-
miento del ventriculo izquierdo entre el 25 y el 35%), en
los que la mortalidad del gemelo sano es inferior al 50%, no
esta justificada la realizaciéon de procedimientos invasivos,
ya que no estan exentos de riesgos fetales y maternos’-'°.
Asimismo, en aquellos casos en que se demuestre un cre-
cimiento rapido del feto acardio o la aparicion de signos
de afectacion vascular del feto sano (hydrops severo, poli-
hidramnios o una elevada fraccion de acortamiento del
VI del feto sano) es razonable plantear la intervencion
quirargica>®'%. Existen numerosas técnicas ecoguiadas que
buscan la exclusion circulatoria del feto acardio, como son la
ligadura del cordén umbilical de este Gltimo mediante clips
metalicos o material trombogénico, o técnicas fetoscopicas
de termocoagulacion monopolar o bipolar de las anastomosis
implicadas en el circuito>'"-12,

Tan y Sepllveda compararon los resultados obtenidos
mediante técnicas de oclusion de cordon umbilical y téc-
nicas de ablacion vascular, demostrando que estas Ultimas
se asocian a una edad gestacional mayor en el momento del
parto (37 semanas frente a 32), mayor intervalo entre trata-
miento y parto (16 semanas frente a 9,5), menor porcentaje
de fallos de la técnica (13 frente a 35%) y una disminu-
cion general de la prematuridad derivada de este cuadro
por debajo de las 32 semanas de gestacion®>'3. La técnica
de ablacion mas estudiada hasta la actualidad es la foto-
coagulacion con laser de los vasos placentarios implicados
en la secuencia TRAP>'"-12 que demuestra una superviven-
cia general del feto sano del 77% sin asociar mayor riesgo
de rotura pretérmino de membranas. Hecher et al expo-
nen la serie mas larga de casos de aplicacion de coagulagion
fetoscopica mediante laser de neodimio-YAG de anastomo-

sis placentarias o del cordon del feto acardio, bajo anestesia
locorregional de la paciente, considerando la posibilidad de
utilizacion de férceps bipolar para coagulacion segun con-
diciones de aplicabilidad de la técnica, en aquellos casos
que relnen los criterios descritos en el parrafo anterior'!.
Demuestran la efectividad de la técnica ya que obtienen
una supervivencia total del feto bomba en el 80% de los
casos sometidos a dicho tipo de intervencion, y un 67% de
gestaciones que alcanzan las 36 semanas de gestacion sin
desarrollar otras complicaciones®'" '3,
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