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RESUMEN:

El sindrome de transfusion feto fetal es una complicacion grave de las gestaciones gemelares
monocoriales. Su etiologia se debe a la transfusion crénica de sangre del feto donante, al feto
receptor; a través de las anastomosis vasculares entre los territorios placentarios de ambos.
Se presenta un caso de unagestante de 34 afos, con amenorrea de 15 semanas, con
hallazgos en la ecografia morfoldgica de un diagndstico presuntivo de sindrome de transfusion
feto fetal en estadio V, ofreciendo como Unica y mejor opcion la terminacién temprana de la
gestacion. Se concluye que esimportante el diagndstico precoz, exhaustivo y realizado por un
equipo altamente calificado del sindrome transfusion feto fetal. El desenlace del cuadro
depende directamente del diagndstico precoz, estadiaje correcto, del tratamiento efectivo y del
momento en el que este se realice.
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INTRODUCCION

El sindrome de transfusion feto fetal es una de las graves complicaciones de las gestaciones
gemelares monocoriales. Se produce como consecuencia de las anastomosis vasculares
unidireccionales (predominantemente arteriovenosas), entre los territorios placentarios de
ambos fetos®. Aparece en 10-15 % de las gestaciones gemelares monocoriales, lo que
supone 1 de cada 1500-2000 embarazos, por lo que se considera una enfermedad rara®-3). El
estadiaje se realiza segun la clasificacion de Quintero, en funcion de los hallazgos
ecograficos. Esto permite conocer la gravedad del sindrome, el prondstico y establecer el plan
de actuacion®. La presentacion clinica depende de si el feto es donante o receptor de
volemia, que condicionara las posibles complicaciones de cada uno de ellos. Asi como el feto
donante debuta con un crecimiento intrauterino retardado y oligoamnios, el feto receptor
genera un polihidramnios y un posible fallo cardiaco. En cuanto al diagnéstico, se realiza con
el estudio ecografico minucioso de ambos fetos, en el que se pueden observar claros signos
del sindrome.

El tratamiento de eleccion es la fotocoagulacion laser de las anastomosis vasculares mediante
fetoscopia®®),la técnica y el momento de realizar la cirugia fetal son de especial importancia.
El pronéstico es muy variable, dependiendo de la capacidad de diagnostico precoz y
tratamiento que exista en ese momento. En términos generales, se estima la tasa de
mortalidad sin tratamiento en un 80-100 %, con un porcentaje entre 15-50 % de secuelas
neurologicas®. Asi pues, en los paises desarrollados, y gracias a los continuos avances en
terapia fetal y diagndstico prenatal, el prondstico es bueno si el tratamiento se hace de forma
precoz y resulta efectivo(’-19, Sin embargo, en paises no desarrollados, el prondstico es muy
desalentador; por lo que son raros los casos de fetos nacidos que presenten buena calidad de
vida.

A continuacion, se describe el caso clinico de una gestacion gemelar monocorialbiamniotica
gue presenta un sindrome de transfusion feto fetal.

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una gestante de 34 afios con una amenorrea de 15 semanas.
Entre los antecedentes personales, sblo cabe destacar un parto anterior que evolucioné y
finalizé sin complicaciones. En la gestacion actual el desarrollo ha sido normal, con un estudio
combinado de cromosomopatias negativo en el primer trimestre, con bajo riesgo para las
trisomias 21,18 y 13. En la ecografia del primer trimestre, se observé una gestacion gemelar
monocorialbiamnidtica con hallazgos acordes y dentro de los limites de la normalidad. En el
seguimiento obstétrico, las sucesivas consultas cursan sin incidencias con controles
ecograficos normales. Ya en el segundo trimestre, en la ecografia morfologica, se observan
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discordancias en el liquido amniotico. En estas, el primer gemelo presenta un hidrops fetal y el
segundo gemelo ausencia de actividad fetal cardiaca. (Figuras 1y 2)

Ante estos hallazgos, se deriva a la Unidad de Diagnostico Prenatal del Hospital de
Referencia por sospecha de Sindrome de Transfusion Feto Fetal [STFF]estadio V de la
clasificacion de Quintero. Una vez valorada por el equipo de esta unidad, se confirman los
hallazgos ecogréaficos descritos previamente y se informa a los padres del diagndstico de
sindrome de transfusion feto fetal en estadio V, ofreciendo como Unica Yy
mejoropcionlaterminacion temprana de la gestacion.

Figura.lFigura.2
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DISCUSION

El sindrome de transfusion feto-fetal se trata de una enfermedad rara, grave y exclusiva de las
gestaciones gemelares monocoriales. Se caracteriza por la aparicibn de una secuencia de
hallazgos ecograficos, cuyo inicio es el binomio oligoamnios/polihidramnios que aparece como
consecuencia de una alteracion en la distribucion de flujos sanguineos placentarios®.La
explicacion etiolégica se relaciona por la descompensacién hemodinamica continua que se
crea por las anastomosis unidireccionales, frecuentemente arteriovenosas. El flujo sanguineo
aun no oxigenado circula, a través de la arteria del gemelo donante, hasta los cotiledones
compartidos con el gemelo receptor, donde se oxigena a través de las vellosidades
placentarias y se produce el intercambio gaseoso. Posteriormente, la sangre oxigenada pasa
a una vena del gemelo receptor, lo cual genera un desequilibrio de volemia y oxigenacion
sanguinea entre ambos fetos. Este proceso lleva al gemelo donante a un estado de
hipovolemia, anemia y restriccion de crecimiento, mientras que el receptor mantiene un estado
de hipervolemia y sobrecarga-descompensacion circulatoria,con posibles complicaciones
trombaoticas derivadas de la hiperviscosidad sanguinea. No obstante, la incidencia de esta
patologia esta probablemente subestimada si consideramos el creciente numero de
gestaciones multiples y de interrupciones precoces de la gestacion atribuidas a esta causa, y
gue no se reflejan en las estadisticas perinatales.
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En general, la frecuencia de esta patologia es muy limitada, aparece en 1 de cada 10
gestaciones gemelares monocoriales®.El cuadro clinico que se desarrolla como
consecuencia del reparto anémalo de flujo sanguineo entre ambos fetos. (Figura 3) Esto hace
gue las manifestaciones sean diferentes en funcién de que el territorio placentario de cada
feto sea receptor o donante de esa distribucion desigual de volemia. Por lo tanto, en el feto
donante de volumen sanguineo, se desarrolla un cuadro caracterizado por oligoamnios,
anemia, ausencia de visualizacion vesical por falta de liquido amnidtico, restriccion de
crecimiento como consecuencia del menor aporte de sangre y fendmeno de "stucktwin" por
plegamiento de la membrana amniética sobre el feto derivado del oligopamnios®. En el feto
receptor, se observa el cuadro inverso, caracterizado por polihidramnios, cardiomegalia,
fendmenos tromboticos y alteraciones circulatorias derivadas del exceso de volumen recibido
por el territorio placentario fetal®.

La evolucion de esta enfermedad lleva a un feto hipovolémico oligurico con oligohidroamnios y
a otro hipervolémico, polidrico con polihidroamnios. (Figura 4).Es de esta situacion de la que
se van a derivar los problemas de esta enfermedad que, sin tratamiento, tiene un 90% de
mortalidad y de entre los superviviente un 30% tienen problemas de desarrollo neurolégico.
Los nuevos tratamientos que se han ido desarrollando han mejorado tanto la supervivencia
como la cantidad de problemas durante el desarrollo. Actualmente de todos esos tratamientos
el de eleccién es la fotocoagulacion con laser endoscopico de las anastomosis arteriovenosas.

Figura.3 Figura.4

La etiologia de esta enfermedad se presenta en la estructura de la placenta en la cual los
gemelos monocoridénicos suelen tener anastomosis. Las hay arterio-venosas (AV), arterio-
arteriales (AA) y veno-venosas (VV). En la poblacion las AV estan presentes en el 90-95% de
los casos, las AA las encontramos en un 85-90% y las VV solo aparecen en un 15-20%. En
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situaciones normales el flujo de sangre se encuentra equilibrado pero en las placentas con
STFF hay un menor niumero de AA lo que lleva a un desequilibro entre los flujos. Aunque no
es el unico factor que influye ya que hay casos de STFF con esas anastomosis. La
enfermedad puede no estar causada por las uniones entre la placenta si no por desordenes
del eje renina-angiotensina-aldosterona.

Para diagnosticar esta patologia son necesarios dos criterios. Primero la presencia de un
embarazo de gemelos diamnidticos monocorionicos y la segunda es la presencia de
oligohidroamnios (definido por el maximo bolsillo vertical [MVP] < 2cm) y polihidroamnios en el
otro (MVP > 8cm). Ambos se pueden estudiar mediante ecografia. También podemos hallar
otros signos no diagnosticos que son: un desequilibrio de crecimiento > 20%, una restriccion
del crecimiento intrauterino y un peso < 10% del estimado para la edad gestacional.

Quintero definié en 1999 unos criterios ecograficos que son los que se siguen usando hoy en
dia por su buena correlacion con los estadios de la enfermedad®.

Estadiaje del sindrome de transfusionfeto-fetal
Estadio Parametro ecografico Criterio diagnostico

MVP < 2cm en el saco del donante y

I MVP de liquido amniético
g MVP > 8 cm en el saco del receptor

No visualizacion de la vejiga fetal tras

| Veiiga fetal _ >
ejiga feta 60 minutos de observacién

Forma de la onda Doppler de la arteria

. Flujo diastdlico en la arteria umbilical
1] umbilical, el ductus venoso y la vena

ausente o revertido

umbilical
\Y Hidrops fetal Hidrops en uno o ambos gemelos
: - . Muerte fetal n I
\% Ausencia de actividad fetal cardiaca uerte fetal de uno o de los dos

gemelos

En el momento del diagndstico se puede encontrar la enfermedad en diferentes estadios. El
11 — 15% se encuentran en el estadio I, el 20 — 40% en el estadio Il, el 38 — 60% en el estadio
I, el 6 — 7% y el 2% se encuentran en el estadio V®. La evolucion de la enfermedad esta
condicionada por estos estadios y la supervivencia es diferente en cada uno de ellos.

Los pacientes diagnosticados en estadio | tienen una incidencia de resolucion de la
enfermedad del 85% y una supervivencia ligeramente superior, especialmente cuanto mas
temprano es el diagnéstico. En conjunto la supervivencia de al menos un gemelo varia desde
el 15% hasta el 70 % en funcion de la gravedad y de la edad gestacional.

No hay estudios randomizados que establezcan una frecuencia para las ecografias para un
screeningoptimo pero si que se han establecido unos factores de riesgo para el desarrollo. La
discordancia entre gemelos del crown-lump o de la translucencianucal; o una inversién o
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desaparicion de la onda A del ductus venoso son factores de riesgo en el primer trimestre. En
el segundo semestre la discordancia de crecimiento, una insercion velamentosa de la placenta
o la ecogenicidad de la placenta (la porcion del donante es hiperecogénica).

El objetivo del tratamiento es coagular las anastomosis arterio venosas (AV) que son las que
permiten intercambio de sangre entre los fetos eliminando de esta forma la etiologia de la
enfermedad. Se hace de manera selectiva, es decir, solo se coagulan esos vasos ya que la
muerte fetal intrautero es menor. Quintero et al. describieron el método selectivo y la forma de
identificar los vasos mediante seguimiento de las arterias (son mas oscuras porque estan
desoxigenadas) desde el corddén umbilical hasta el cotiledén y la vena desde el cotiledon
hasta el cordon umbilical.

Existen diferentes modelos de fetoscopios para este procedimiento, pero no se ha demostrado
gue ninguno sea mejor. Los hay con angulo y rectos que se usaran en funcién de la situacion,
de las preferencias y habilidad del cirujano.

En el estadio | no hay muchos estudios randomizados que comparen la conducta expectante
con el tratamiento con laser. Solo se llevd a cabo en 6 pacientes del EurofetusTrial y en
algunos otros estudios no randomizados. Los datos tras el tratamiento sugieren que la tasa de
supervivencia de los dos gemelos (75%) y la tasa de supervivencia general (83%) es
equiparable a la conducta expectante por lo que es esta Ultima la que se elige ante un feto en
estadio | de STFFO),

Para los estadios I, 1ll, y IV es también el tratamiento de eleccién ya que, aunque no hay
estudios randomizados que lo comparen con una conducta expectante se asume, que por la
historia natural de la enfermedad este procedimiento es mejor. En el estadio V donde ocurre
la muerte de uno de los fetos, no se ha demostradoque los estudios randomizados aumenten
la supervivencia, pero si que la fotocoagulacidon mejora los resultados en el desarrollo
neuroldgico.

El diagndstico definitivo es fundamentalmente ecografico, para asi lograr el diagndéstico precoz
y certero con un estudio pormenorizado de este tipo de gestaciones. Asi pues, es de gran
importancia la definicion de la corionicidad en el control ecografico del primer trimestre; ya que
permite identificar todas aquellas gestaciones gemelares monocoriales, establecer un control
mas exhaustivo y diagnosticar precozmente las posibles complicaciones que puedan surgir(.

El pronéstico es muy variable, dependiendo de la capacidad de diagndstico precoz y
tratamiento que exista en ese momento. En términos generales, se estima la tasa de
mortalidad sin tratamiento en un 80-100 %, con un porcentaje de entre 15-50 % de secuelas
neuroldgicas*®. Asi pues, en los paises desarrollados, y gracias a los continuos avances en
terapia fetal y diagndstico prenatal, el prondstico es bueno si el tratamiento se hace de forma
precoz y resulta efectivo”. Sin embargo, en paises no desarrollados, el prondstico es muy
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desalentador, por lo que son raros los casos de fetos nacidos que presenten buena calidad de
vida.

En concreto, el sindrome se presenta en un 10 por ciento de los embarazos de gemelos que
comparten placenta, al formarse conexiones andémalas de los vasos sanguineos que resultan
en una desigual distribucién del flujo de sangre de la placenta. El tratamiento actual se basa
en la cirugia con laser, un procedimiento invasivo que destruye los vasos comunicantes, pero
gue a menudo resulta ineficaz y siempre plantea un importante riesgo, por lo que se reserva
para los casos graves. Los hallazgos sugieren que esta técnica de HIFU, con un mayor
desarrollo, podria ofrecer una alternativa menos invasiva y potencialmente mas segura para el
tratamiento del sindrome de transfusion feto-fetal, ademas de para otros trastornos del
embarazo potencialmente relacionados.

CONCLUSIONES

Por todo lo anterior expuesto se recomienda la realizacién de ecografia avanzada cada 2
semanas a todo embarazo gemelar monocorial por médicos especialistas en Medicina Fetal
con la finalidad de realizar una deteccion oportuna y, en caso de confirmar que existe una
restricciébn de crecimiento leve, realizar un seguimiento semanal y solo en caso de gravedad
recibir un tratamiento quirdrgico en el momento adecuado.La evaluacion de la severidad del
cuadro clinico es esencial para plantear el pronéstico fetal a corto y largo plazo, el tipo de
tratamiento a realizar y el momento de realizarlo; por ello, la clasificacion méas utilizada en la
actualidad es la propuesta por Quintero, dividida en 5 estadios.
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