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RESUMEN

Se presenta la historia clinica de una gestante de
23 anos de edad, atendida en el Hospital Materno
Infantil “German Urquidi” (HMIGU) de la ciudad de
Cochabamba - Bolivia, que cursé con un embarazo
gemelar de 24 semanas, monocorial, con sindrome
de transfusion feto-fetal, diagnosticado por
exploracion ecografica obstétrica. Uno de los
productos fue acardico y acéfalo, condicion inusual,
que se presenta en embarazos gemelares
monocorionicos, que comparten anastomosis
vasculares placentarias. El embarazo evolucioné
en forma desfavorable, se desencadend el trabajo
de parto, obteniéndose el primer gemelar acéfalo
y acardico, se obtuvo el segundo gemelar hidrépico,
en malas condiciones, el cual fallece pocos minutos
posteriores al nacimiento por asfixia y prematurez
extrema. Se revisaron aspectos de su baja
frecuencia, controversial etiologia, diagnéstico
complejo y manejo terapéutico.

PALABRAS CLAVES: Embarazo gemelar -
Monocoriénico - Transfusién Feto - fetal - Feto
acardico - acéfalo.

ABSTRACT

We present a clinical history of a 23-year-old
pregnant, who was hospitalized at the Hospital
Materno Infantil "German Urquidi" (HMIGU) in
Cochabamba city, and she presented a 24 weeks
monochorionic twin pregnancy, with Twin-to-twin
transfusion syndrome (TTTS), also known as Feto-
Fetal Transfusion Syndrome (FFTS) diagnosis with

an intrauterine ultrasound scan. One of the products
was an acardic and acephalic fetus, an unusual
condition, which occurs in monochorionic twin
pregnancies, who share vascular placental
anastomosis. The pregnancy evolved as unfavorable
way, it was labor unleashed, obtaining the first
acephalic and acardic twin, the second twin was
hydropic, in a poor condition, and he died a few
minutes after his birth, from asphyxiation and
extreme prematurity. We reviewed aspects about
the low frequency, controversial etiology,
complicated diagnosis and a therapeutic
management.

KEY WORDS: Twin pregnancy - Monocorionic -
Twin-to-twin transfusion syndrome - Acardic fetus
- Acephalus fetus

INTRODUCCION

El sindrome de transfusion feto-fetal o intergemelar
resulta de un desequilibrio hemodinamico agudo
o crénico, que se presenta en embarazos gemelares
monocorionicos, que comparten anastomosis
vasculares placentarias, transfundiéndose sangre
de un gemelo a otro, presentando asi un feto
donador y un feto receptor(1)(2)(3)(13). Estas
anastomosis vasculares pueden ser superficiales
o profundas; las superficiales suelen ser arterio —
arteriales (64 %) y veno — venosas (19 %), en
cambio las anastomosis profundas son arterio —
venosas generalmente(1)(5). La evolucién natural
de esta patologia implica una alta mortalidad in
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utero y neonatal, recientes estudios han demostrado
que cuando la enfermedad se presenta en el
segundo trimestre, la mortalidad es de 80 a 100%(4).
Actualmente se utiliza un sistema de Clasificacion
de Quintero que establece cinco estadios
progresivos esta patologia(5)(6)(9). Identifica el
estadio | con diferencia de liquido amniético entre
los fetos; al estadio Il se suma la discordancia de
los tamanios vesicales; en el estadio lll, al estudio
Doppler se identifica flujo diastélico ausente o
reverso en arteria umbilical del feto donante y/o
flujo ausente o reverso en la contraccion atrial del
ductus venoso del feto receptor; el estadio IV
presenta hidrops fetal en cualquiera de los dos
fetos; el estadio V presenta muerte de uno o ambos
fetos(5)(10). En los casos graves, el feto donante
desarrolla anemia severa y el feto transfundido o
receptor desarrolla falla cardiaca(4)(6).

La acardia fetal, es una anomalia congénita
asociada a embarazos multiples(4), presente en el
1% de los gemelos monocigéticos, aunque el primer
caso fue reportado por Benedetti en 1533, en la
actualidad esta patologia se presenta con una
frecuencia de 1 en 35.000 embarazos(5). Esta
anomalia se caracteriza por ausencia de corazon
en uno de los gemelos, el cual sobrevive intrautero
gracias a la perfusion retrégrada de sangre desde
el gemelo donador a través de anastomosis
vasculares placentarias(4)(5). La literatura identifica
dos teorias que intentan explicar este fendmeno:
la primera indica que el defecto en el desarrollo del
corazon y érganos es de origen endodérmico
(pulmones, higado, tiroides y pancreas) y estan
asociadas a su desarrollo, este defecto ocurre
alrededor de los dias 14 a 25 de la gestacion,
cuando el primordio cardiaco se fusiona en la linea
media(4); la segunda teoria explica que existe una
atrofia del corazén y de los 6rganos asociados,

donde el feto acardico recibe sangre poco oxigenada
de las arterias hipogastricas a través de un vaso
aberrante, por lo cual la mayor alteracién se
presentan en el hemicuerpo superior, mientras que
la pelvis y las extremidades inferiores tienen un
desarrollo mas adecuado(4)(5).

Los trastornos encefalicos son condiciones
congénitas causadas por dafos o desarrollo
anormal del sistema nervioso de gemacion o
germinacion(10), alteraciones de células que forma
el tubo neural, envoltura estrecha que se cierra
entre la tercera y cuarta semana del embarazo
para formar el cerebro y la médula espinal del
embrion(13). Los trastornos encefalicos son
causados por multiples factores, pueden ser
provocados por condiciones hereditarias o
genéticas, por exposiciones ambientales durante
el embarazo, tales como medicamentos, infeccion
maternal o exposicion a radiaciones(12). El Instituto
Nacional de Trastornos Neuroldgicos y Accidentes
Cerebrovasculares (National Institute of Neurological
Disorders and Stroke) identifica diferentes trastornos
encefalicos, entre los menos comunes, de acuerdo
a sus diferentes caracteristicas morfologicas los
clasifica en: feto acéfalo u holoacardico (65 %)
caracterizado por presentar ausencia de cabeza y
extremidades inferiores con diversos grados de
desarrollo, no contiene 6rganos toracicos ni
abdominales, es una condiciéon mucho menos
comun que la anencefalia(12); el feto anceps o
hemiacardio (22%) presenta una cabeza
rudimentaria con esbozo de craneo y huesos
faciales, y extremidades poco desarrolladas(9); el
feto amorfo (8 %) presenta una masa sin forma,
sin 6rganos reconocibles, formado por tejido
conectivo indiferenciado, cartilago, hueso, musculo,
que puede contener en su interior alguna forma de
estructura axial(4)(5); el feto acormus (4 %) la
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presentacion mas rara, constituida por una cabeza
unida a una placenta(4)(5)(9); el feto mielocéfalo
(1 %) semejante al amorfo pero con extremidades
rudimentarias(4)(5); y por ultimo feto exencéfalo
condicién en la cual el cerebro esta situado fuera
del craneo(12).

El Diagnostico del sindrome transfusion feto fetal
se detecta por examen ecografico(1)(16)
evidenciando: discordancia severa en el peso de
los fetos, polihidramnios alrededor del feto mas
grande, oligohidramnios del feto donador, sindrome
anémico en el gemelo donador, policitemia en el
gemelo receptor, cardiomegalia y edema en el feto
receptor, palidez en la placenta del donador y
plétora sanguinea en la placenta del receptor. El
estudio ecografico Doppler, es una herramienta
fundamental para clasificar cada caso
inicialmente(16) y hacer el seguimiento de los fetos
afectados, determinar el flujo umbilical, permitiendo
estimar la severidad del balance interfetal, evaluar
la funcion cardiaca fetal, especificamente en el
gemelo receptor donde rapidamente revierten los
signos de insuficiencia cardiaca(15). El diagnéstico
de feto acardico no es facil y se debe sospechar
cuando uno de los gemelos presenta una
malformacion de segmento superior o0 ausencia de
estructura cardiaca(9). La identificacion de corazon
en el gemelo malformado no excluye el diagnostico,
los hallazgos al ultrasonido pueden incluir perfusion
arterial reversa en Doppler (siempre presente)(5),
segundo feto con alteracién en el desarrollo del
polo cefalico, del corazén, de la columna, visceras
y hasta de caderas, también corddn con dos vasos
y polihidramnios(10). Se debe realizar Ultrasonido
seriado para evaluar crecimiento y estado
cardiovascular.

La terapia médica consistente en digoxina a la
madre para el control de la falla cardiaca del feto

donador(17), amniocentesis descompresiva en
polihidramnios, Indometacina u otros
antiinflamatorios no esteroideos a la madre para
contribuir a la tocdlisis y la disminucion del
polihidramnios (18). La terapia invasiva fetal, cuando
falla el manejo médico, consiste en la reduccion
selectiva del feto acardico bajo histerotomia y
continuacion del embarazo del gemelo
donador(4)(5)(11), clampear la circulacion del feto
acardico bajo endoscopia o por histerotomia,
embolizacion umbilical del acardico con alcohol
absoluto a través de cordocentesis guiada por
ultrasonido(11)(18), cauterizacion bipolar o el uso
de radiofrecuencia, electrocoagulacion con laser
del cordén umbilical del acardico, constituyendo la
técnica que ha demostrado mejores resultados

(4)(8)(18).

CASO CLiNICO

Presentamos el caso clinico de una paciente de
23 anos de edad, procedente del departamento de
Cochabamba, residente de la provincia de Chapare,
ingreso al servicio de Gineco-Obstetricia del HMIGU
cursando con su cuarto embarazo de 24 semanas
de gestacién, con dolor abdominal espasmaodico
en hipogastrio que se irradiaba a region lumbosacra,
con antecedentes de Enfermedad de Chagas, Lues
secundaria, anemia y desnutricién habiendo recibido
tratamiento con penicilina benzatinica durante sus
controles prenatales. Al examen fisico destacaba
una presion arterial de 120/80 mmHg, pulso de 80
latidos por minuto, mucosas humedas y rosadas,
cardiopulmonar clinicamente normal, abdomen
globuloso con una altura uterina de 33 cm,
resultando dificil la realizacion de las maniobras
de Leopold, signo del tempano presente, pufio
percusion bilateral positivo, dinamica uterina
presente de 2/10/25/++, una frecuencia cardiaca
fetal de 132 latidos por minuto. Al examen especular
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y tacto vaginal no se evidencia modificaciones
cervicales. La ecografia obstétrica realizada durante
sus controles prenatales reporta escasamente un
embarazo unico de 24 semanas, polihidramnios,
placenta anterofundal, feto malformado.

Durante su internacion se le realiza los siguientes
estudios: Hemoglobina de 9,7 gr/dl presenta anemia,
la prueba de Reagina Plasmatica Rapida para Sifilis
(RPR) resulta reactiva en dilucién?, con un parcial
de orina infeccioso, alfa feto proteina elevada (15,12
ng/ ml) e inmunologia para TORCH negativo. Se
trata a la paciente, indicandose utero inhibicién con
indometacina via rectal y antibiéticoterapia por via
parenteral para tratar la infecciéon urinaria.

El estudio ecografico obstétrico en el servicio
reporta: gestaciéon gemelar con una placenta
monocorial, monoamniotica posterior grado 1 de
Grannum (Figura1a), polihidramnios severo
(Figura1b), feto 2 de 23 semanas de gestacion,
vivo con diametro biparietal de 58 mm y longitud
de fémur de 41 mm (Figura 2a), feto 1 de 22
semanas con multiples malformaciones, Sindrome
transfusion feto - fetal, acardico y acéfalo en
investigacion (Figura 2b).

Figura 2. Imagen de ecografia:
a) Feto 2 vivo.
b) Feto 1 malformado.

Se advierte polo cefélico indescriptible, sélo se
logra identificar hasta la columna cervical (Figura
3a), se observa gran edema generalizado (Figura
3b), extremidades con fémur de 38 mm, térax y
abdomen discordantes, apenas valorables, sin
evidencia de corazodn, inclusive al estudio Doppler
(Figura 4); referente al cordon umbilical, solo se
evidencia un vaso umbilical con latido, vasos
intratoracicos y abdominales presentan flujo al
estudio Doppler y movimientos fetales esporadicos.
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Figura 1. Imagen de ecografia:

a) Placenta mono amniética, monocorial.
b) Poli hidramnios severo.

Figura 3. Imagen de ecografia Obstétrica:
a) Feto acardico y acéfalo.
b) Edema generalizado.
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Figura 4. Estudio ecografico Doppler:

a) No se evidencia corazon.

El embarazo evolucion6 de forma desfavorable,
presentando al séptimo dia de internacién
contracciones uterinas, desencadenando trabajo
de parto. Se obtuvo el primer gemelar con peso de
1130 gr, longitud de 25 cm, con APGAR de 0, con
aspecto de masa de tejido amorfa (Figura 5) de
sexo indeterminado con genitales externos
indiferenciados (Figura 6), con presencia de amelia
de miembro superior izquierdo (Figura 7) y
meromelia de miembro superior derecho con tres
dedos hipoplasicos (Figura 8), deformidad en genu
varo de miembros inferiores (Figura 9), con
presencia de menor cantidad de dedos, 4 dedos
en pie derecho y 3 en pie izquierdo (Figura 10)
abdomen con eventraciones (Figura 11). Se
identifica tambieén acefalia (Figura 12y 13) y
acardia entre otras malformaciones.

Figura 5. Imagen del primer gemelar con aspecto

de masa de tejido amorfa

Figura 6. Imagen del primer gemelar de Sexo
indeterminado con genitales externos

indiferenciados

Figura 7. Imagen del primer gemelar con presencia

de amelia de miembro superior izquierdo

Figura 8. Imagen del primer gemelar con meromelia
de miembro superior derecho con tres dedos

hipoplasicos

Figura 9. Imagen del primer gemelar con
deformidad en genu varo de miembros inferiores
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Figura 10. Imagen del primer gemelar con presencia
de menor cantidad de dedos, 4 dedos en pie
derecho y 3 en pie izquierdo

Figura 11. Imagen del primer gemelar con abdomen
con eventraciones

-

\

Figura 12. Imagen del primer gemelar acefalo

Figura 13. Imagen del primer gemelar acefalo

Se obtuvo el segundo gemelar hidropico de sexo
masculino con peso de 688 gr, longitud de 34 cm,
PC de 23 cm APGAR de 1, falleciendo a los 10
minutos por asfixia perinatal y prematuridad extrema
(Figura 14). Se compararon las diferencias de los
dos productos (Figura 15).

Figura 14. Imagen del segundo gemelar masculino
hidrépico

Figura 12. Imagen compartiva de los dos productos
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Se produce el alumbramiento a los 15 minutos se
identifica placenta monocorial monoamniotica, con
peso de 400 g y dimensiones de 17 x 10 x 2.5 cm.
de cuya estructura nacen 2 cordones umbilicales,
uno de apariencia normal y el otro atrofico, en cuyo
extremo estaba la masa amorfa. Las membranas
coriales no presentan alteraciones macroscoépicas
relevantes. Realizandose revision instrumental de
cavidad uterina por alumbramiento incompleto. La
madre presenté una evolucion favorable de durante
el puerperio y no presenté complicaciones, siendo
dada de alta médica al tercer dia, para continuar
con controles por el servicio de consulta externa.

DISCUSION

El feto acardico y acéfalo de nuestro caso clinico,
producto de un embarazo gemalar, de una madre
sin historia de gestaciones multiples previas; se
presenta como una masa sin forma, con esbozos
rudimentarios de extremidades, como maxima
expresion del sindrome de transfusion fetal; con
placenta monocorial, monoamniotica, en la cual se
observa la insercién de 2 cordones umbilicales:
uno normal y otro atréfico. Este embarazo mdltiple
con acardia fetal, trajo complicaciones para el
segundo gemelar donador, como la insuficiencia
cardiaca congestiva, polihidramnios y parto
prematuro, ya que el gemelo donador estuvo
obligado a mantener un flujo sanguineo adicional
que lo llevé a desarrollar un alto gasto cardiaco,
que provoco una perfusion renal elevada y en
consecuencia un aumento de la diuresis y
polihidramnios; en la fase final este feto donador
entré en insuficiencia cardiaca congestiva, por la
misma perfusion arterial retrograda provoco
sobrecarga circulatoria, esta progresé en hidrops
y favorecié a su fallecimiento. Por otro lado la baja
presion arterial e hipoxia a la que se sometio el
feto acardico condicion6 las alteraciones del
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desarrollo que presenté. El diagnéstico precoz,
valorando la edad gestacional del embarazo(17) y
las condiciones del gemelo donador(18), es
fundamental para planificar la intervencién
terapéutica(15)(16), es por esto la necesidad de
implementar programas de pesquisa ecografica
temprana y precisa en los diferentes niveles de
atencion en salud en nuestro pais.

El tratamiento debe dirigirse al mantenimiento del
feto normal, lograr que pueda llegar a finalizar su
gestacion en las mejores condiciones posibles, a
pesar de los obstaculos que su hermano le ha
colocado en su camino, es por esto la necesidad
de desarrollar unidades especializadas en medicina
fetal, capaces de manejar y tratar esta situacion y
no solo adoptar una conducta expectante.

CONCLUSIONES

La Transfusion Feto - Fetal es una enfermedad
grave, hoy en dia tratable y con resultados
aceptables en comparacion con su historia natural;
presenta un estado de severas alteraciones
hemodinamicas para ambos fetos, esta situacién
es revertida al acabar con el requisito anatémico
de la enfermedad, es decir coagulando las
comunicaciones vasculares placentarias.

La ecografiay el Doppler han permitido conocer la
fisiopatologia de la enfermedad y llevar un control
una vez tratada. El feto acardico acéfalo es parte
de un espectro polimalformativo con grados
variables de desarrollo fetal, se asocia con la
presencia de anastomosis vasculares placentarias
y perfusion arterial retrograda que permiten la
supervivencia intrautero a expensas del gemelo
normal. El diagndstico precoz es fundamental para
planificar la intervencion terapéutica, que debe
dirigirse al mantenimiento del gemelo normal.
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