-

P
brought to you by .. CORE

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk

provided by Revista Electrénica de la Autopsia / The Electronic Journal of Autopsy

REA::EJAUTOPSY 2018, 15:9-12 - CASOS CLINICOS 9

Feto acardico y acéfalo: reporte de un
caso infrecuente.
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ABSTRACT

El feto acardico constituye una de las malfor-
maciones menos frecuentes, presentindose en 1 de
cada 35.000 a 48.000 nacimientos y complicando
Unicamente a las gestaciones miltiples monoco-
riales, monocigotas. En esta anomalia ocurren una
serie de anastomosis vasculares arteria-arteria en
el lecho placentario, formando un gemelo bomba
con presién de perfusién arterial alta y un ge-
melo receptor completamente acdrdico. Este ul-
timo recibe sangre desoxigenada por un patrén
inverso de las arterias umbilicales (Secuencia de
Perfusion Arterial Reversa Gemelar) generando un
suministro preferencial hacia el segmento inferior

Revista Electrénica de la Autopsia - CASOS CLINICOS

del cuerpo a través de los vasos iliacos, generan-
do un pobre o ausente desarrollo del segmento
corporal superior y una mitad inferior aunque
malformada mds desarrollada. Presentamos el caso
de un feto acdrdico y acéfalo producto de una
gestacion gemelar monocorial monoamnidtica de
34 semanas, en el cual se observé acefalia y amelia
de miembros superiores, tetradactilia de ambos
pies y onfalocele. A la exploracién interna se
hall6é una caja tordcica incompleta con presencia
de costillas, sin esternén, dos rifiones de aspecto
usual con glandulas suprarrenales, un segmento de
intestino, ttero y vagina, no identificindose otros
organos.

CASO CLINICO

Paciente embarazada de 18 afios, primigestante,
sin antecedentes personales ni familiares de im-
portancia, sin historia de control prenatal, quien
acude por hallazgo ecogrifico en la semana 34
de embarazo gemelar monocorial, monoamnidtico,
con presencia de gemelo acardico. En el momento
de la consulta solo refiri6 dolor pélvico tipo cdlico
irradiado a regién lumbar y expulsion de tapon
mucoso. No sangrado y con percepcién de mo-
vimientos fetales. Al examen fisico se evidencid
actividad uterina sin cambios cervicales. El reporte
ecografico en urgencias reporté uno de los fetos
sano, viable, motivo por el cual con la finalidad
de preservar la vida del anterior se decide motivar
a culminacién del embarazo por via quirdrgica,
obteniéndose recién nacido pretérmino vivo que
se entrega a neonatologia y feto muerto con mal-
formaciones que se remite para estudio anatomo-
patolégico.

En el servicio de patologia se recibe feto acar-
dico, de sexo femenino, con un peso de 3.480 gra-
mos, talla de 30 cm y longitud del pie de 3,5 cm,
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Figura 1. Cara anterior de feto acardico y acéfalo. Obsérvese
la ausencia de toérax bien definido y amelia de miembros
superiores. Hay presencia de pelos, onfalocele y miembros
inferiores rudimentarios.

acordes para 35 +/-1 semanas de edad gestacional.
El resto de medidas antropométricas no fueron
evaluables debido a las malformaciones fenotipi-
cas. Se observo acefalia y amelia de miembros
superiores, lo cual no permitia valorar limites de
la regién toracica. A nivel abdominal se evidencid
marcado edema de aspecto linfatico y aumento del
vello corporal. Asi mismo, presentaba onfalocele
de 4,2 x 3,7 x 2 cm, grisdceo, sin reconocerse
segmento de cordén umbilical tubular (Figura 1).
Las extremidades inferiores eran simétricas, con
edema sin fovea y tetradactilia de ambos pies. A la
exploracién de lo que corresponderia a la cavidad
abdominal, se observé que el espesor de la misma
estaba conformado en su mayoria por un tejido
s6lido y amorfo que recuerda al tejido adiposo,
de color amarillo pélido y rosado (Figuras 2).

Se encontrd una caja tordcica incompleta, con
presencia de costillas, sin esternén, conteniendo
dos rifiones de aspecto usual, provistos de sendas
glandulas suprarrenales (Figura 3). Asi mismo,
presentaba segmento de intestino que se continua-
ba con el onfalocele descrito, titero y vagina. No
se identificaron otros 6rganos.

DIAGNOSTICO Y COMENTARIOS

El feto acardico es una anomalia dismorfica
poco frecuente que complica Gnicamente a las ges-
taciones multiples monocoriales, monocigotas [1].
Estd caracterizada por la presencia de perfusién
arterial inversa gemelar, denominada secuencia

Figura 2. Exploracién de lo que corresponderia a la cavidad
abdominal. El espesor de la misma estaba conformado en su
mayoria por un tejido sélido y amorfo que recuerda al tejido
adiposo, de color amarillo pdlido y rosado.

Figura 3. Caja tordcica incompleta, con presencia de costillas,
sin esterndn, conteniendo dos rifiones de aspecto usual, asi co-
mo segmento de intestino que se continuaba con el onfalocele.

TRAP por sus siglas en inglés, también conocida
como sindrome de transfusion feto-fetal, en la
cual el feto bomba mantiene la perfusién tisular
del acardico, al compartir anastomosis vasculares
placentarias que permiten el intercambio de sangre
entre el donante y el receptor, quien recibe el flujo
inverso a través de su arteria umbilical y sale por
su vena umbilical, situacién opuesta al circuito
normal [2]-[4]. El feto acdrdico/recipiente no tiene
comunicacion directa con su propia placenta [5].

Esta entidad ocurre en la embriogénesis tem-
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prana resultado de anastomosis vascular arterial-
arterial en el lecho placentario, formando un ge-
melo bomba o donante con presidon de perfusion
arterial alta y un gemelo receptor completamente
arcddico [1], [6]. Dos teorias intentan dar expli-
cacién a esta condicién: 1.- Una sostiene que la
anomalia ocurre por un defecto en la anastomo-
sis placentaria profunda durante la embriogénesis
temprana que da como resultado mayor presién
de flujo en un feto que posteriormente provoca
reversion del flujo en el segundo. 2.- La hipétesis
alternativa propone que la acardia es un defecto
primario en la embriogénesis de un gemelo que
conduce a la falla en su desarrollo cardiaco, y
por consiguiente el gemelo bomba perfunde al
acardico a través de las anastomosis arteria-arteria,
sin embargo, estas no son responsables de la
anomalia sino resultado de ella [7].

Durante el desarrollo y crecimiento intrauterino,
el gemelo bomba sufre alteraciones funcionales
y estructurales como falla cardiaca congestiva y
cambios hidropicos, debido a la demanda adicio-
nal de bombeo sanguineo hacia el gemelo acdrdico
por su condicién de pardsito obligado. El segundo
feto recibe sangre desoxigenada por un patrén
inverso de las arterias umbilicales, generando un
suministro preferencial hacia el segmento inferior
del cuerpo, a través de los vasos iliacos, lo cual
explica el pobre o ausente desarrollo del segmen-
to corporal superior (cabeza, columna cervical y
extremidades superiores) y en contraparte, una
mitad inferior aunque malformada mds desarro-
llada [1], [3], [8], [9]. Este aspecto fue clara-
mente evidenciado en el presente caso, clasificado
como acardiusacephalus segtin la descripcion de
Benetti, y en el cual la porcién superior del feto
se hallaba ausente, mientras que se evidenciaban
dos miembros inferiores que a pesar de hallarse
malformados y edematosos eran claramente re-
conocibles. Asi mismo, ninguno de los 6rganos
de la cavidad tordcica estaba presente (pulmones,
corazén o timo), hallindose tnicamente algunos
de aquellos que normalmente se ubican en la
cavidad abdominal o pélvica (intestino, rifiones y
utero).

Dicha anomalia estd asociada a altas probabili-
dades de mortalidad perinatal si no es identifica-
da tempranamente y debidamente tratada [1]. El
gemelo bomba tiene un 50-70 % de probabilidad

de muerte, mientras que el gemelo acardico un
100 %. No obstante, el diagnéstico precoz, segui-
miento y tratamiento oportuno, podrian mejorar la
supervivencia del gemelo bomba [1], [3], [5], [10].

El diagndstico de esta entidad es un reto, co-
brando gran relevancia la ecografia de segundo
trimestre para las gestaciones multiples para la
identificacién del patrén coridénico y amnidtico.
En caso de detectar gemelos monocoriales es de
suma importancia el seguimiento ecografico para
confirmar la adecuada viabilidad fetal [1], [6].

La presencia de un feto monocorial malformado
con higroma quistico, ausencia de pulsaciones
cardiacas y edema generalizado, sumado a que
durante el seguimiento se encuentre crecimiento
discordante entre los gemelos y flujo inverso en
la arteria umbilical, arroja una alta sospecha de
secuencia TRAP [1], [9].

Al confirmar el diagndstico de secuencia TRAP
con gemelo acardico, el manejo plantea un desafio
clinico. Se han utilizado diferentes esquemas con
resultados variables; por ejemplo, el uso de di-
goxina materna que contribuye a la prevencién
de falla cardiaca, mds indometacina que dismi-
nuye el riesgo de polihidramnios, y en conjunto
mejoran el prondstico de la bomba gemelar; la
terapia farmacolégica debe estar acompafiada de
un seguimiento ecogrifico estricto que descarte
signos de compromiso fetal [1]. No obstante,
también se considera el uso de la terapia invasiva
o minimamente invasiva que consiste en detener
el flujo sanguineo del gemelo acardico, dirigido
hacia las comunicaciones vasculares placentarias,
la embolizacién de la circulacién acdrdica con
sustancias alcohdlicas, ligadura de cordén, coagu-
lacién guiada por ultrasonido o ablacién por laser
o radiofrecuencia [1], [3], [11], [12].
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