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Resumen Abstract

El sindrome de transfusién feto-fetal se presenta con Twin-twin Transfusion Syndrome presents more
mayor frecuencia en los embarazos gemelares frequently in diamniotic monochromic twins. In
monocoriales biamnidticos. En etapas avanzadas y advanced stages and without prenatal intervention,
sin una intervencién prenatal, se asocia a altas tasas is associated to high rates of peri natal mortality and
de mortalidad perinatal y de secuelas neurolégicas neurological sequel in the survivors. It is presented a
en los sobrevivientes. Se presenta el caso de una case of a pair of twins with severe depression at
pareja de gemelares con depresion severa al nacer, birth in which it was diagnosed a Twin-twin
en los que se planted un sindrome de transfusion Transfusion Syndrome, later confirmed with the
feto-fetal, confirmado posteriormente con la presence of anemia in the donor twin and
presencia de anemia en el gemelo donante y polycythemia in the receptor twin. Both twins had an
policitemia en el gemelo receptor. Ambos gemelos unfavourable evolution with an early neonatal death.
tuvieron una evolucién desfavorable hasta llegar a la Necropsy findings were comparable with secondary
muerte neonatal precoz. Los hallazgos de la damage to the syndrome, with the particularity that
necropsia fueron compatibles con dafios secundarios both had evidences of pulmonary infection and a
al sindrome, con la particularidad de que en ambos renal malformation in the donor twin which is not
hubo evidencias de infecciéon pulmonar, y de una included in the proper malformations of this
malformacién renal en el gemelo donante, la cual no syndrome. The objective of this work is to point out
se recoge entre las malformaciones propias de este the essential elements for the diagnosis and
sindrome. El objetivo de este trabajo es puntualizar antenatal treatment for this disease through the
en los elementos esenciales para el diagndstico y peculiarities of the presented case.

tratamiento antenatal de esta enfermedad, a través
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INTRODUCCION

El embarazo gemelar comporta un riesgo
incrementado de morbilidad y mortalidad
perinatal, el cual es mayor en los gemelos
monocoriales biamniéticos, por fendmenos
Unicos que ocurren en este tipo de gestacion.

Los embarazos gemelares se presentan con una
frecuencia de 2-4 % de las gestaciones.! Los
monocigéticos monocoriales biamnidticos se
presentan en alrededor del 25 % de todos los
embarazos, por lo que constituyen el tipo mas
frecuente después de los dicigdticos bicoriales
biamnidticos.>

El sindrome de transfusion feto-fetal (STFF) es
una enfermedad grave que afecta al 10-15 % de
los embarazos de gemelos monocoriales
biamnidticos, cuya fisiopatologia no ha sido
entendida en toda su magnitud, aunque se sabe
que bdsicamente se debe a un desequilibrio
entre las comunicaciones vasculares placentarias
dentro de una circulacién compartida. Su
presentacion es altamente variable, y no siempre
progresa de una manera predecible.?

La terapia prenatal se basa en tres modalidades
de tratamiento: la amnio-reduccién, la
septostomia intermembrana y la fotocoagulacién
fetoscépica (selectiva o secuencial) con rayos
laser de las anastomosis vasculares placentarias.
Estos procedimientos se reservan para los casos
de enfermedad avanzada diagnosticada
precozmente (entre la 15 y 26 semanas de
gestacion) y, aunque permiten disminuir la
mortalidad, las secuelas neurolégicas a largo
plazo constituyen aun un motivo de
preocupacién.??

Se presenta el caso de una pareja de gemelares
con un STFF que tuvieron un resultado perinatal
adverso, pero que resulta un caso clinico
interesante, tanto por su asociacién con una
malformacién renal poco comin, como porque
destaca la importancia del diagndstico vy
tratamiento prenatales. El objetivo de este
trabajo es puntualizar en los elementos
esenciales para el diagndstico y tratamiento
antenatal de este sindrome, mediante la
discusion de algunas peculiaridades del caso que
se presenta.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una pareja de gemelares
nacidos de madre de 25 afos, con antecedentes

familiares de hipertensiéon arterial, grupo
sanguineo A+ y serologia VDRL no reactiva.
Antecedentes obstétricos: G3, PO, A2
(provocados). El uUltimo embarazo estuvo
clasificado de alto riesgo obstétrico por ser
gemelar. A las 33 semanas de amenorrea se
interrumpid por cesarea, debido a diagndstico de
embarazo gemelar con discordancia en el
crecimiento fetal. No hubo trabajo de parto y las
bolsas se rompieron en el acto quirdrgico.

Gemelar A

Recién nacido masculino blanco, nacido con peso
de 2260 g, con Apgar al ler, 5to y 10mo minutos
de 4/6/6, respectivamente; liquido amniético
claro y un nudo real del cordén. Requirid
maniobras de reanimacién e intubacién
endotraqueal. Durante la reanimacién mantuvo
una palidez cutadnea severa. Se trasladé al
servicio de Neonatologia, donde se colocé en
incubadora y se acoplé a ventilador mecdanico, en
modalidad controlada.

Se le realizaron complementarios iniciales, cuyos
resultados fueron: anemia severa de 60 g/l y
gasometria con acidosis mixta intensa (pH 7,19;
pC02 57,7; pO2 73,9; EB 5,8). Se plantearon los
diagndsticos de STFF (gemelar transfusor) y
enfermedad de membrana hialina, por lo que se
transfundié con glébulos rojos y luego se
administré surfactante exégeno. Se apoyd con
drogas adrenérgicas y se inicié tratamiento
antibiético con ampicilina (100 mg/kg/dia) y
amikacina (15 mg/kg/dia), luego de lo cual se
logré estabilidad hemodindmica por mas de 12
horas.

A las 21 horas de vida comenz6 nuevamente con
palidez marcada y cianosis palmo-plantar, livedo
ciandtico, tiraje generalizado y caida de la
saturaciéon de oxigeno, por lo que requirid
incremento de los parametros del ventilador y
aumento de las dosis de aminas. Se recibié
radiografia de térax con aumento de la silueta
cardiaca y se constaté hepatomegalia de tres cm.
Se planted una insuficiencia cardiaca, que se
asociaba en ese momento con hipotension
arterial y acidosis mixta, por lo que se
aumentaron los parametros ventilatorios y se
administré una dosis de bicarbonato de sodio. Se
mantuvo inestable, con taquicardia, caida de
saturacién de oxigeno y luego cayé en parada
cardiorrespiratoria, por lo que recibid
reanimacién cardiopulmonar de manera
intermitente, con recuperacién parcial, pero
finalmente fallecié a las 23 horas de nacido.
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Diagnosticos clinicos:

o« Recién nacido pretérmino con peso adecuado
para la edad gestacional (2380 g).

o STFF (gemelar donante o transfusor)

« Anemia aguda secundaria a transfusién
feto-fetal

o Asfixia severa al nacer

o Insuficiencia cardiaca

Conclusiones anatomo-patoldgicas:

= Muerte neonatal precoz

= Recién nacido pretérmino masculino, con peso
adecuado para la edad gestacional (2380 g).

= Bronconeumonia con formacién de membranas
hialinas.

v Hemorragia subaracnoidea extensa
parieto-occipital derecha abierta a cavidad
craneana.

= Dilatacién de cavidades cardiacas

o Hepatoesplenomegalia congestiva

o Palidez e ictericia generalizadas

o Malformacién congénita: rifidn Unico ectdpico
(pélvico) con dilatacién pielocalicial y ureteral,
glandulas suprarrenales en forma de galletas y
posible hipoplasia pulmonar.

o Hallazgo necrépsico primario: Anemia severa
de gemelar donante en transfusién feto-fetal.

= Infeccién connatal localizada (pulmonar).

Gemelar B

Recién nacido masculino, blanco, nacido con
peso aproximado de 2500 g (pues no se pudo
pesar al momento del nacimiento por su estado
de gravedad), con puntuacién de Apgar al lero,
5to y 10mo minutos de 2/4/6, respectivamente;
liquido amnidtico claro y escaso, y cordén
umbilical normal. Requirid6 maniobras de
reanimacion, incluyendo intubacién endotraqueal;
a pesar de ello, mantuvo la coloracién ciandtica,
pero con aspecto pletérico. Fue trasladado al
servicio de Neonatologia, donde se colocé en
incubadora y se acoplé a ventilador mecanico en
modalidad de ventilacién controlada.

Desde el momento del nacimiento se planted el
diagnéstico de STFF, con sospecha de policitemia
e hiperviscosidad, y ya en la sala de
Neonatologia se corroboré el diagndstico, debido
a la presencia de hemoglobina de 240 g/l y
hematocrito de 0,80/l, ademds de acidosis mixta
muy severa (pH 6,86; pCO2 115, pO2 25,5y EB

-15,6). Se le realiz6 exanguinotransfusion parcial
con solucién salina (cloruro de sodio 0,9 %) en la
primera hora de vida, durante la cual se
constataron movimientos clénicos de los cuatro
miembros, compatibles con convulsiones
neonatales, por lo que se administrd, ademas,
fenobarbital (20 mg/kg/dosis). Se apoyd con
drogas inotrépicas (dopamina y dobutamina) y se
administré surfactante exdégeno (surfacén 100
mag/kg/dosis) ante sospecha de enfermedad de
membrana hialina; también se inicid tratamiento
antibidtico.

A las cuatro horas de vida no se habia logrado la
recuperacion de la oxigenacién y se mantenian
las convulsiones, que fueron tratadas
nuevamente. Se administré una segunda dosis
de surfactante (igual a la anterior).

Al ser valorado por cardiologia, se realiz6
ecocardiografia, que no evidencié cardiopatia
congénita. En la radiografia de térax se observé
radiopacidad total que no permitié diferenciar el
area cardiaca de los campos pulmonares.

La gasometria informd nuevamente una acidosis
respiratoria, con alguna mejoria en la
oxigenacién (pH 7,03; pCO2 104,5 y p0O2 50,1;
con saturacién de oxigeno 80 %). Se administré
otra dosis de bicarbonato y se decidi6é pasar a
ventilacién de alta frecuencia a las siete horas de
vida, pero tampoco se logré mejoria en la
ventilacién ni la oxigenacién. Mantuvo acidosis
respiratoria, ademds de mala perfusién periférica,
a pesar del apoyo adrenérgico, el cual se fue
incrementando. A las ocho horas de nacido hizo
una parada cardiorrespiratoria, de la cual se
recuperd parcialmente, luego se repitié a los
pocos minutos y durante la reanimacién presenté
sangrado por el tubo endotraqueal. No se logré
recuperar totalmente y fallecié a las 11 horas de
nacido.

Diagnésticos clinicos:

= Recién nacido pretérmino de peso adecuado
para la edad gestacional.

o STFF (gemelar receptor)

o Policitemia e hiperviscosidad

o Asfixia perinatal grave

o Enfermedad de membrana hialina severa, con
hipertension pulmonar secundaria.

o Encefalopatia hipéxico-isquémica grado Il

o Hemorragia pulmonar

Conclusiones andtomo-patoldgicas:
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o Muerte neonatal precoz

o« Recién nacido pretérmino masculino con peso
adecuado para la edad gestacional (2320 g).

o Asfixia severa: hemorragia pulmonar,
neumonitis intersticial, hipoplasia pulmonar
posible, hemorragia subaracnoidea
parieto-occipital izquierda abierta a cavidad
craneana, hemorragia del bulbo olfatorio
izquierdo, hemorragia intraventricular,
coagulacién intravascular diseminada en
pulmén, corazén y riflones, congestion
esplénica y ascitis ligera.

o Hallazgo necrépsico primario: asfixia neonatal
grave de gemelar receptor en transfusion
feto-fetal.

DISCUSION

Se presenta el caso de un par de gemelares
nacidos por cesarea, por la sospecha de una
discordancia intergemelar. La causa basica de la
depresion severa al nacer de ambos recién
nacidos debid ser la presencia del STFF avanzado,
no obstante, la infeccién perinatal, de la cual
hubo hallazgos en ambas necropsias, pudo haber
actuado como factor agravante.

En el STFF el feto donante, por lo general,
presenta palidez cutaneo-mucosa, debido a la
anemia, con hipovolemia crénica que ocasiona
hipoperfusidn tisular, la cual puede traer consigo
atrofia tubular y disgenesia renal, con el
consiguiente fallo renal y la ocurrencia de
oligoamnios. La hipovolemia, unida a la
insuficiencia placentaria, causa un retardo del
crecimiento intrauterino, y a menudo se presenta
hipoglucemia y amnios nodoso.?*®

El feto receptor se presenta con polihidramnios,
con peso fetal mayor que el del donante y cifras
elevadas de hemoglobina que le dan un aspecto
pletérico al nacer, pudiendo presentar morbilidad
asociada a la policitemia-hiperviscocidad. A
menudo se presentan complicaciones
cardiovasculares que van desde la hipertension
arterial sistémica, la hipertensiéon pulmonar
persistente, la miocardiopatia hipertréfica y los
infartos miocéardicos, hasta la obstruccién de los
tractos de salida del ventriculo derecho. La
hiperviscosidad sanguinea puede traer también
complicaciones en otros érganos, como son:
atresias intestinales, defectos isquémicos
adquiridos dentro del Utero con necrosis de
miembros, y accidentes vasculares encefalicos
isquémicos que pueden manifestarse como

convulsiones en el periodo neonatal.>*¢

Este sindrome puede ocasionar otras lesiones
cerebrales severas, como la leucomalasia
quistica periventricular, los quistes de la
sustancia blanca, las hemorragias
intraventriculares, la dilatacién ventricular y la
atrofia cerebral, entre otras.®

En el caso que se presenta no hubo diferencias
significativas en el peso entre el feto donante y
el receptor, segun sus pesos al fallecer, aunque
al parecer, ambos tuvieron cierto grado de
afectacién en el desarrollo pulmonar, lo cual
puede obedecer a diferentes mecanismos
(insuficiencia placentaria y malformacién renal
en el donante; e isquemia pulmonar en el
receptor).

El diagndstico del STFF en el periodo neonatal es
tardio, ya que las Unicas intervenciones que han
demostrado mejorar el prondstico deben ser
realizadas prenatalmente. Como este sindrome
se presenta mas frecuentemente en embarazos
monocoriales biamniéticos, se hace necesario, en
primer lugar, diagnosticar tempranamente este
tipo de embarazo, lo cual es posible por
ultrasonografia a partir de la octava semana de
la gestacién. A partir de la semana once, este
tipo de embarazo se corrobora con la aparicién
del signo T, que desaparece a partir de la
semana 16, por lo que pasado ese tiempo no se
puede determinar la corionicidad.’

El STFF en embarazos monocoriales biamnidticos,
se diagnostica habitualmente en el segundo
trimestre del embarazo (edad gestacional entre
las 15 y 26 semanas), que es cuando se presenta
la secuencia polihidramnios-oligoamnios. Existen,
ademas, sistemas de puntuacién durante esta
etapa, como el de Quintero y colaboradores y el
puntaje cardiovascular de STFF, los cuales son de
gran utilidad en el diagndstico durante esta
etapa, ademas de otros marcadores tempranos.
Otras caracteristicas adicionales pudieran ser de
valor para el diagnéstico, como la presencia de
discordancia significativa (>20 %) de crecimiento
entre uno y otro gemelo, la presencia de
restriccion en el crecimiento intrauterino en el
donante, o la presencia de inserciones andmalas
del cordén.’

El STFF puede producirse también en embarazos
monoamnidticos, donde la forma aguda perinatal
se ha reportado en 1,8-5,5 % de los embarazos
de este tipo.®
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En el caso que se presenta no se realizé el
diagndstico prenatal del STFF, con lo cual, de
estar disponibles las terapias mencionadas en la
introduccién de este trabajo, hubiera mejorado el
prondstico de supervivencia de los fetos
afectados.

Pero aun cuando hubiera sido posible aplicar las
técnicas de amnioreduccién y fotocoagulacion
con laser, la posibilidad de secuelas neuroldgicas
y de otro tipo seria alta.

Con la terapia con laser la tasa de supervivencia
general es de 66 % y la de secuelas neuroldgicas
de 13 %; contra 47 y 29 %, respectivamente,
para la amniorreduccién.’ No obstante, la terapia
con laser puede producir otras complicaciones,
como la rotura prematura de membranas, el
trabajo de parto pretérmino y parto prematuro, la
muerte fetal y la formacién de bandas
pseudoamnidticas.®

La septostomia es un procedimirnto que se aplica
con menos frecuencia que la fotocoagulacién con
laser, por ser menor la supervivencia y mayor el
riesgo de morbilidad neonatal. En casos
extremos, cuando existe un dafio severo en uno
de los fetos, el feticidio selectivo por oclusién
umbilical del feto afectado pudiera estar indicado,
en aras de preservar la vida y el resultado
neuroldgico en el otro feto.*

La particularidad del caso que se presenta esta
en que, ademas de tratarse de un STFF con
infeccién, el gemelo donante tenia una
malformacién renal consistente en rifién Unico
ectdpico, con dilatacion tanto del Unico uréter
encontrado como de su sistema pielocalicial, con
malformacién de ambas glandulas suprarrenales.
Este es un hallazgo del cual los autores de este
trabajo no han encontrado referencias en la
literatura revisada.

Se ha reportado un caso de transfusion feto-fetal
precoz, ocurrida en el primer trimestre del
embarazo, con pérdida de ambos fetos a las 13,5
semanas de gestacion en el cual el gemelo
donante presentaba ambos rifiones ligeramente
hipoplasicos, pero no se trataba de un rifidn
Unico.?

En un estudio observacional retrospectivo
centrado en la ocurrencia de malformaciones no
cardiacas en gemelos sobrevivientes al STFF,
sometidos prenatalmente a terapia con laser, se
encontré que estas malformaciones se
presentaron en 5 % de los nacidos vivos, con una

mayor frecuencia de presentacién en los
donantes que en los receptores, pero en ninguno
de los casos estudiados, ni nacidos vivos ni
mortinatos, se encontraron las malformaciones
renales y suprarrenales descritas en el caso
presentado.*®

Dentro de las posibles explicaciones para el
hallazgo mas frecuente de malformaciones no
cardiacas en los fetos donantes en el STFF, se
encuentran: la division desigual en las células de
la ldmina embriogénica del blastocisto, el dafio
en la perfusién del feto donante con mecanismos
vasculares que puedan llevar a la apoptosis y el
efecto teratogénico de la hipoxia secundaria a
alteraciones circulatorias.™

El caso clinico presentado demuestra el
polimorfismo clinico de esta entidad, e ilustra la
necesidad de continuar desarrollando la medicina
fetal como Unica manera de mejorar el
prondstico en este sindrome. La asociacién
encontrada entre rifidn Unico ectépico en el
gemelar donante y la ocurrencia de un STFF
podria ser casual, pero podria constituir un
elemento mas a tener en consideracion en el
estudio de la etiopatogenia del sindrome.
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