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Introduccién

El sindrome de transfusion gemelo-gemelo (STGG) es una
complicacion que afectaentre el 5%y e 25% de los embarazos
gemelares monocoridnicos, como resultado de una anastomosis
arteriovenosa profundai®-3), Esta anastomosis vascular ocasiona
unaimportante alteracion circulatoria entre ambos fetos, con
anemiaen el gemelo donante y policitemiaen el gemelo re-
ceptor. Este sindrome puede presentarse en cualquier momen-
to de la gestacion, siendo peor su prondstico cuanto més precoz
sea su instauracion.

El interés de nuestro caso de STGG es que congtituye lama-
yor expresividad resultante de este desequilibrio circulatorio,
manifestandose en el gemelo donante como secuencia defor-
mativa de oligoamnios (SDO) y en & gemelo receptor como hi-
drops fetal no inmunoldgico (HFNI). Analizamos |os mecanis-
mos fisiopatol 6gicosimplicados y |as actitudes perinatales pro-
puestas paraintentar prevenir su torpida evolucion.

Observacion clinica

Embarazo gemelar monocorial en primigesta de 22 afios, en
el que se detecta discordancia en el crecimiento de ambos fetos
en la semana 16, practicandose una amniocentesis genética (46
XY). Progresivamente se acentud ladiscordanciaen el crecimiento
de los fetos: feto grande hidrdpico y feto pequefio con fendme-
no de gemelo «enclavado» y malformacion abdominal. Se plan-
tearon dos posibles diagndsticos. 1) STGG deinicio muy precoz,
y 2) gestacion monocoria con segundo gemelo malformado.

Progresivo aumento del polihidramnios, que preciso tres am-
niocentesis evacuadoras (en total 3.500 ml) a partir de la sema-
na 23, con amenaza de parto inmaduro, motivo por e que seins-
taurd tocdlisis con indometacina. Se instaurd digitalizacion co-
mo terapéutica fetal (0,5 mg/dia), alcanzandose una digoxemia
materna de 0,90 ng/ml y un nivel en liquido amniético de 0,53
ng/ml. En lasemana 29, debido alamalaevolucion (insuficien-
ciacardiacadel gemelo hidrépico con monitorizacion no estre-
sante patoldgicay estancamiento total del crecimiento del se-
gundo gemelo), se decidid practicar cesarea, previamaduracion
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Figura 1. Radiografiadetérax y abdomen del primer gemelo: cardiomegdia,
velamiento difuso de ambos hemitorax (derrame pleural) y abdomen (ascitis).
Se gprecia tubo endotraqueal y catéter umbilical.

pulmonar fetal con corticoides. Nacen dos recién nacidos varo-
nes, €l primero en presentacion cefélicay el segundo en poddli-
ca

- Primer gemelo (receptor). Peso = 1.340 g (P25); talla=40,5
cm (P25); PC = 27 cm (P10). Test de Apgar de2 d 1=y 5° mi-
nuto, pese alas oportunas medidas de reanimacion profunda (in-
cluida toracocentesis de hemitdrax derecho).

A laexploracion presenta aspecto edematoso, pletorico y
ciandtico, con hipotonia generdizada e hiporreactividad. Ausencia
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Figura 2. Aspecto general del segundo gemelo: crecimiento intrauterino
retardado, facies de Potter, artrogriposis mltiple.

de esfuerzo respiratorio, con hipoventilacion generalizada, in-
cluso tras ventilacion mecanica. Se auscultalatido cardiaco apa-
gado, arritmico y bradicardico. Importante didstasis de suturas
y fontanelas muy amplias.

En laanaliticade ingreso se detecta policitemia (hematdcrito
=67%) y dteracion delacoagulacion (indice de Quick = 26,8%
y APTT > 120 seq), y en €l estudio radiol dgico se constata gran
cardiomegalia (indice cardiotoracico = 0,80) y velamiento di-
fuso de térax y abdomen (derrame pleura y ascitis) (Fig. 1).

Mantiene hipoxemia, hipercarbiay bradiarritmiadesded in-
greso pese alas medidas de asistencia respiratoriay soporteino-
tropico. Didtesis hemorragica generalizada, con sangrado en los
puntos de venopuncidn y canalizacion umbilical. Fallece alas
dos horas de vida.

- Segundo gemelo (donante). Peso = 550 g (P < 10); talla =
29,5cm (P< 10); PC = 22,5 cm (P < 10). Al nacimiento pre-
sentaba una membrana amniética totalmente adherida ala piel
(anhidramnios), e importante grado de maceracion, con test de
Apgar de 1 a minuto por lapresencia de minimo latido cardia-
co. Fallece en el paritorio en los primeros minutos de vida.

A laexploracion se aprecia una palidez cuténeo-mucosa ex-
tremay un importante grado de desnutricidn. Facies de Potter,
con marcado surco subpalpebral, nariz aplastada, microrretrog-
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Figura 3. Aspecto delaplacenta: hemidisco grandey congestivo (gemelo
receptor) y hemidisco pequefio y pdido (gemelo donante).

natia, orejas displésicas y rotadas hacia detrés. Térax hipopla
sico, contracturas articulares miltiples y criptorquidia bilateral
(Fig. 2).

Se concedio € estudio necrdpsico. La placenta monocorial-
biamni6tica revel 6 cambios consistentes con el STGG (Fig. 3):
se demostraron las anastomosis vascul ares entre ambos hemi-
discos, uno grande y congestivo con vasosingurgitadosy € otro
pequefio y pélido. En el gemelo receptor se confirmala presen-
ciade HFNI con edema subcutaneo, derrame pleura y pericéar-
dico, ascitis, hipertrofiamiocérdicay microhemorragias visce-
rales mltiples. En el gemelo donante se confirmala presencia
de SDO, confirméndose por anatomia patoldgica la hipoplasia
pulmonar (peso combinado de ambos pulmonesde 7 g, frente al
valor normal de 20 + 8 g para su edad gestacional); también mos-
traba una marcada dilatacion de todo el marco duodenal por obs-
truccion luminal anivel del ahgulo de Treitz, correspondiente a
una atresia intestinal tipo I, e hipertrofia de los islotes de
Langerhans.

Discusion

L os criterios mas utilizados para diagnosticar el STGG son
una diferenciaen el pesoy en el hematdcrito al nacer superior
a 20%). En nuestro caso la diferencia de peso erade un 143%
y, aunque sdlo disponemos del hematdcrito del gemelo receptor
(65%), es evidente que la diferencia entre hematdcritos seria su-
perior al 20%, debido alaintensa palidez del gemelo donante.
Pueden existir grandes diferencias en el peso (saprofitismo) o
en el hematdcrito entre gemelos mono o dicoridnicos, pero ca-
da dato aislado no implicala existencia de STGG®.

Para que se produzca el STGG es necesario que haya anas-
tomosis vasculares de arteria a vena. La existencia de anasto-
mosis vasculares en placentas dicorionicas estan raraque, aefec-
tos précticos, laposibilidad de STGG puede descartarse cuando
se presenta este tipo de placenta®.

El diagndstico prenatal del STGG es de presunciony requiere
que se cumplan los criterios expuestos en latablal, los cuaes
estaban presentes en nuestro caso. La utilidad de la ecografia
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Tabla | Criterios de diagndstico prenatal en el

sindrome de transfusion gemelo-gemelo*

- Hay unadiscordanciaen € peso fetal estimado entre los gemelos
2 20%

- SOlo se observa una placenta por ecografia

- Los gemelos son del mismo sexo

- Laedad gestaciona al diagnostico es < 28 semanas

- Existe una discrepancia significativa en el volumen de liquido
amnitico que rodea a cada gemelo

- Se gprecian signos de hidrops fetal en uno o dos gemelos

* Modificado deref. 3.

Doppler esta en discusion, con un amplio rango de resultados
dependiendo de la magnitud de los cambios vasculares y posi-
ble disfuncion cardiaca de los fetos8.

El tratamiento prenatal del STGG es complicado®19, Cada
vez se publican mejores resultados con la amniocentesis seria-
da, basado en su papel sobre la angioarquitectura de la placen-
tamonocorionica, que puede condicionar un potencial cambio
en ladireccion de latransfusion sanguinea®. Se discute el va-
lor de lacoagulacion de las anastomosis con laser YAG através
del fetoscopio®. Laterapia materna con digoxina esta amplia-
mente aceptada, con el fin de conseguir niveles terapéuticos en
el feto hidrdpico con insuficiencia cardiaca’314., El parto pre-
maturo es necesario en cas todos [0s STGG, siendo preciso uti-
lizar corticoides para acelerar la maduracion pulmonar. En el
diagndstico de dicha maduracion por amniocentesis es impor-
tante recordar que €l gemelo donante suele presentar un grado
de maduracidn pulmonar mas avanzado que e gemelo receptor;
por tanto, laamniocentesis se debe realizar preferentemente en
€l gemelo més grande®.

La gemelaridad constituye un interesante modelo biol 6gi-
CO «per se», Y en nuestro caso ambos gemelos manifestaron la
patologia de mayor gravedad dentro del espectro clinico del
STGG. Esdecir, las ateraciones funcionales secundarias a de-
sequilibrio circulatorio crénico han provocado un conjunto de
alteraciones morfoldgicas cuyas bases fisiopatol 6gicas convie-
ne recordar.

El gemelo receptor presentd un HFNI por lainsuficiencia
cardiaca secundaria al aumento del gasto cardiaco que supuso
una policitemia mantenida, con hipervolemiaintravascular e hi-
perviscosidad. El término hidrops fetal serefiere alapresencia
en d feto y recién nacido de edemas generalizados, acompafia-
dos 0 no de derrames en cavidades serosas. El edema es pro-
ducido por una anormal distribucion del agua corporal, con un
exceso de agua intersticial. La transferencia de agua viene de-
terminada por el equilibrio entre presion hidrostética-oncotica-
permeabilidad capilar, que, generalmente, se altera de manera
multifactorial en el hidrops®, si bien en nuestro caso € factor
patogénico mas importante es el aumento de la presion hidros-
tética. El hidropsfetal inmunol dgico es infrecuente actualmen-
te (por & continuo descenso de laisoinmunizacion Rh), y cons-
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tantemente se amplialalistade causas (maternas, fetales y/o pla
centarias) responsables del HFNI@617), entre las que debemosin-
cluir el STGG. El HNFI condtituye un reto parael obstetray ne-
onatdlogo, tanto desde el punto de vista diagndstico, como te-
rapéutico, con unatasa de mortalidad perinatal que oscila en-
tre el 50 y 98%, debido a las importantes complicaciones aso-
ciadas: insuficiencia cardiorrespiratoria, trastornos de coagula-
cién, insuficienciarenal, infecciones, etc.(t7.18),

El gemelo donante present6 una SDO, como consecuencia
de las deformidades y defectos funcionales que se derivan en
«cascada» de la hipomovilidad fetal extrinseca, secundariaal
oligoamnios®2); presentacidn andmala (frecuente en podélica)
y parto distécico, ateracion del crecimiento fetal (Iahipomovi-
lidad fetal contribuye al crecimiento intrauterino retardado,
generalmente, asociado a insuficiencia Utero-placentaria), alte-
racion del descenso testicular (criptorquidia), alteraciones cra
neofaciales (facies de Potter por compresion utering), disminu-
cién del movimiento esquelético (artrogriposis) y del movimiento
torécico (hipoplasia pulmonar, factor prondstico fundamental de
la SDO). Todos estos datos clinicos estaban presentes en nues-
tro segundo gemelo, cuyo anhidramnios fue secundario alain-
tensay precoz anemia e insuficiencia placentaria, con unacasi
nula produccion de liquido amnidtico. Curiosamente, la atresia
intestinal tipo | encontrada en la necropsiadel segundo gemelo
seriacompatible con un cierto grado de polihidramnios, pero tal
situacion no se produjo por laausencia de produccidn de liqui-
do amnidtico en este feto. Se denomina gemelo «enclavado» a
la descripcion ecograficade laformaextremadel STGG, defor-
maque el feto parece estar clavado contrala pared del Gtero y
no cambia de posicidn a movilizar alamadre, debido ala es-
casez de liquido amni6ticod, tal como se constato en el con-
trol obstétrico de nuestra gestante. Es cierto que laformaméas
extremaen el gemelo donante dentro del STGG es el desarrollo
de graves defectos estructurales en € desarrollo del corazon y/o
cabeza, situacion incompatible con la vida que se denomina
feto acardio-acéfal o9,

Lasupervivenciadel STGG viene condicionada por unase-
rie de factores de mal prondstico®42: 1) menor edad gestacio-
na en el momento del diagndstico; 2) menor edad gestacional
en el momento del parto (25% de supervivenciaen lasemana 27
y 80% en la semana 32); 3) mayor grado de discordanciaen el
peso intergemelar; 4) asociacion polihidramnios-oligohidram-
nios; 4) complicaciones obstétricas y derivadas de los trata-
mientos aplicados. Nuestro caso congtituye un grado extremo de
STGG, en el que se asociaban todos estos factores de mal pro-
nastico.

L os malos resultados perinatales de este caso, pese alains
tauracion de las terapias combinadas a nuestro a cance, nos de-
be plantear algunas alternativas en su manejo perinatal: diag-
ndstico més precoz y extraccion de los fetos con menor edad
gestacional, o bien plantear la posibilidad de un feticidio se-
lectivo antes de la semana 16, para evitar €l dafio neurol 6gico
del feto superviviente derivado del microembolismo de trom-
boplasting®. Y ello con € objetivo de obtener al menos un re-
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cién nacido sano, sin menoscabo paralasaud de lamadre.
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