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RESUMEN

Existen distintos tipos de embarazos gemelares segun se desarrollen a partir de uno o
dos cigotos, resultando gemelos monocigéticos o dicigdticos, teniendo un material
genético idéntico o diferente respectivamente. Los gemelos monocigéticos, compartiran
0 no las membranas fetales dependiendo del momento en el que tiene lugar la division
del embrion, siendo bicoriales biamni6ticos, monocoriales biamnidticos o monocoriales
monoamnioticos.

Cuando la division del embrién sucede a partir del dia trece, se forman los gemelos
siameses, unidos por alguna parte de su cuerpo, y en algunos casos existen gemelos
parasitarios, desarrollandose uno de los fetos sélo parcialmente y quedando unido al
cuerpo de su co-gemelo.

El embarazo mdaltiple conlleva un mayor riesgo de complicaciones fetales, maternas y
perinatales, que las gestaciones unifetales. Siendo més frecuente el aborto, el retraso del
crecimiento intrauterino y otras malformaciones congeénitas.

En los gemelos monocorionicos diamnidticos cabe destacar el sindrome de transfusion
entre gemelos TTTS ( Twin-To-Twin Transfusion syndrome), siendo su grado maximo
la denominada Secuencia TRAP ( Twin-reversed arterial perfusion sequence). El
gemelo receptor llamado gemelo bomba, es normal y responsable tanto de su propia
circulacion como de la del otro, denominado gemelo acardio, que es totalmente anormal
constituyendo aparentemente una masa heterogénea que simula un teratoma o un deceso
fetal. Como consecuencia, el gemelo bomba sufre en muchos casos hipoxia e
insuficiencia cardiaca congestiva.

Es muy importante diagnosticarlo a tiempo, se hace mediante Ecografia y Doppler a
color. El gemelo acardio es inviable, por lo que el tratamiento esta enfocado a salvar la
vida del gemelo bomba, que se encuentra en peligro. No existe un consenso sobre la
eficacia de un tratamiento prenatal, se decide el tratamiento en funcion del momento
diagnostico y de los factores prondsticos, valorando el beneficio-riesgo de la técnica
tanto para el feto como para la madre.

PALABRAS CLAVE
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ABSTRACT

There are differents types of twin pregnancies according to how they developed, eather
from one or two zygotes, resulting in monocygotics dizygotics twins getting identic or
different DNA respectively. Monozygotic twins will or will not share fetal membranes
depending on the moment where the embryo division takes place. As a result of which
division of the embryo we would have dichorionic diamniotic twins, monochorionic
diamniotic twins or monochorionic monoamniotic twins.

Whether the division of the embryo occurs late, after day thirteen conjoined twins get
produce, united by any part of their bodys; and in some cases parasitaries twins appear,
getting one of the fetus developed just parcially and remaning attached to the other
body’s twin.

Multiple pregnancy implies a bigger risk of fetals maternal and neonatal complications
than unifetal gestations. As a consequence, abortmen, development delay and other
congenital malformations increase their frequeny.

In monochorionic diamniotic twins we can underline the TTTS (Twin-to-twin trasfusion
sindrome), being the most extrem case the TRAP sequence (Twin-reversed arterial
perfusion sequence.) The receptor twin call boom is regular and responsible both his
own circulation and his twin’s called acardius twin who is absolutly anormal forming a
sort of heterogeneous mass that looks like teratoma or a fetal death. Subsequently the
boom twin suffers often from hipoxy and cardiac congestive insufficiency.

It is really important to diagnosis on time for which we would need Ecograffy and
Doppler in color. The acardius twin is non viable, that is why the treatment is focused
on saving the life of the boom twin who is in danger. It doesn’t exist consensus about
with respect to the eficacity of a prenatal treatment. The decisién is base on the
diagnostic time and pronostic factors, considering the benefits and risks of the technical
procedure for the fetus as well as for the mother.

KEY WORDS

Twins, Twin-twin Transfusion syndrome, Twin-reversed arterial perfusion sequence,
Ecograffy, Doppler.



JUSTIFICACION

A propdsito de un caso que se nos presento en el servicio de Obstetricia y Ginecologia
y que realizamos su seguimiento con los controles oportunos desde su diagnostico hasta
el momento del parto, transcurriendo finalmente de modo favorable, decidimos hacer
una revision bibliografica a cerca de este sindrome “Secuencia TRAP”. Hemos incidido
en el modo en el que ha sido llevado a cabo su manejo desde hace méas de una década
hasta ahora, con el objetivo de valorar el tratamiento mas adecuado en cada caso y
extrapolarlo asi a las futuras situaciones clinicas.



INTRODUCCION

El embarazo multiple es el desarrollo simultdneo en el Gtero de dos o mas fetos. En
cuanto a su etiologia, podemos sefialar la existencia de factores hereditarios, y de
factores predisponentes como son antecedentes de embarazos mdltiples en una misma
familia, la edad materna avanzada, la multiparidad o la obesidad. * Su frecuencia esta en
aumento debido en gran parte a los tratamientos de fertilidad.'? Se estima que
actualmente la incidencia de gemelos es de 1 de cada 85 partos, la de trillizos de 1 por
cada 902 casos y la de cuatrillizos de 1 de 904 embarazos aproximadamente.®

La gestacion gemelar, puede resultar de la fertilizacion de dos o mas Ovulos por
distintos espermatozoides dando lugar a gemelos dicigéticos, o bien, de la fecundacion
de un espermatozoide con un solo évulo y con division posterior, origindndose en este
caso gemelos monocigéticos. *

1. TIPOS DE GEMELQOS

1.1.Los Gemelos dicigdticos, se desarrollan a partir de dos cigotos, por lo que pueden
tener igual o distinto sexo, tampoco muestran entre ellos una similitud genética superior
a la que tienen con otros hermanos nacidos en momentos distintos. Lo Unico que
tendrian en comdn es el haberse desarrollado en el Utero de su madre simultdneamente.
Constituyen el 60-80% de los casos, y siempre presentan dos amnios y dos coriones,
aunque estas membranas son fusionadas por el crecimiento fetal. **
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Este tipo de embarazo tiene cierta tendencia hereditaria ya que existe una recurrencia de
tres veces superior en las familias de gemelos dicigo6ticos respecto a la poblacién
general. También se puede sefalar la existencia de variacion racial, de modo que los
gemelos dicigoticos se dan en 1 de cada 500 embarazos en mujeres asiaticas, en 1 de
cada 25 en mujeres de raza blanca y en 1 de cada 20 en poblacién de origen africano.



1.2. Los Gemelos monocigéticos, se desarrollan a partir de un unico cigoto, por lo que
son idénticos genéticamente, ademéas de tener el mismo sexo, grupo sanguineo y
mostrar un fenotipo de gran similitud.? Seran las variaciones ambientales lo que daré
lugar a sus diferencias fisicas. Constituyen el 20-30% de los embarazos gemelares.

Segun el momento de division del embrion, los gemelos monocigoéticos compartiran o
no las membranas fetales.

1.2.1. Gemelos bicoriales biamnioticos: la division se da en fase de morula, es decir,
en menos de 72 horas tras la fecundacion, los blastocistos se implantaran por separado,
formandose dos placentas con dos sacos amnidticos distintos. Su incidencia es del 30%.
En este caso serd complicado diferenciarlos de los gemelos dicigéticos, se podra hacer
por sus semejanzas fenotipicas, mismo sexo, grupos sanguineos y Rh idénticos y por sus
huellas dactilares parecidas.®
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1.2.2. Gemelos monocoriales biamnioticos: La division se produce en la fase de
blastocisto precoz, la masa celular interna se separa en dos grupos celulares dentro de la
misma cavidad del blastocisto. Sucede de cuatro a ocho dfas después de la fecundacion.?
Se formaré una placenta con dos sacos amni6ticos. Se da en un 65% de los casos. **

Anastomosis de vasos
placentarios y comunicacién
arteriovenosa entre sistemas
circulatorios de gemelos

1.2.3. Gemelos monocoriales monoamnioticos: La division tiene lugar en la fase de
blastocisto tardio, de ocho a trece dias tras la fecundacion, dard lugar a la formacion de
una placenta con un Unico saco amniotico. Este tipo de embarazo sucede menos del 5 %
de las veces y en el existen numerosas complicaciones.? **

Dichorionic Monochorionic




Cabe citar que cuando la division se da a partir del decimotercer dia, momento en el que
ya esta formado el disco embrionario, se producen los gemelos siameses, que estan
unidos por alguna parte de su cuerpo. Se estima que la incidencia de gemelos unidos es
de 1 caso por cada 50.000-100.000 partos. En alguno de estos casos se puede producir
el fendbmeno del gemelo parasitario, cuando uno de ellos presenta un cuerpo mucho
mas pequefio que el del otro, se da sobre todo en forma parcial, por ejemplo, solo el
torso y los miembros, y unido al cuerpo de su pareja por la boca o la parte inferior del
abdomen. *

La pérdida de expresion de algunos genes como Goosecoid® también puede provocar la
aparicion de gemelos unidos.
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1.2.3.TIPOS DE GEMELOS SIAMESES

Onfaldpagos: Estan unidos por el abdomen, desde la zona inferior del térax hasta la
region inguinal. Comparten el higado y drganos gastrointestinales. La separacion
quirdrgica tiene un éxito del 82%.

Thoracdpagos: La fusion es a nivel ventral mediante el esterndn, el diafragma o la
pared abdominal. Pueden también compartir estructuras cardiacas, lo que les diferencia
del grupo anterior, de hecho su supervivencia depende de la extension de estructuras
cardiacas envueltas.

Cefalopagos: Su unién puede extenderse desde la cabeza hasta la zona umbilical.
Poseen un térax comun, en el que algunas estructuras como la traquea estan duplicadas.
Tienen dos corazones. Comparten algunas estructuras del aparato digestivo. En el
momento de su nacimiento dejan de ser viables.

Ischiopagos: Fusion primaria de las pelvis que se puede extender incluso al craneo y
diafragma. Puede ser ventral (cara a cara) o dorsal (dandose la espalda). Suele haber
duplicacion del sistema genitourinario.

Parapagos: Union lateral, desde el diafragma hasta la pelvis. Encontramos distintos
grados de fusion del térax y craneo. Hay gran variabilidad en cuanto a la union de
estructuras en este tipo de gemelos.



Cranedpagos: Sus craneos se encuentran fusionados mediante la regién temporal
parietal u occipital. No interfiriendo en estructuras como el foramen magno, base del
créneo o la cara. Dependiendo de la extension de tejido cerebral compartido, la
separacion podré causar un determinado grado de discapacidad.

PygoOpagos: unién dorsal en las zonas de sacro y coxis. Su fusion puede incluir a la
médula espinal, el grado en el que esto ocurre determinara el éxito o fracaso de la
cirugia de separacion.

Raquipagos: Es el tipo més raro. Se produce por la unién de las columnas vertebrales,
por lo que su separacion es practicamente imposible.°

Clasificacion y frecuencia de gemelos siameses de acuerdo al sitio de unién

Tipo de fusion (frecuencia)  Sitio de unién Estructuras mas frecuentemente compartidas

Parapagos (28%) Union lateral Ombligo, abdomen inferior, tracto genitourinario, alteraciones
anorrectales

Toracopagos  (19%) Torax a ombligo Esternon, diafragma, higado, corazon

Onfalopagos  (18%) Abdomen-Ombligo  Nunca fusion cardiaca. Higado, ileon terminal y colon

Isquiopagos  (11%) Caderas Tubo digestivo distal, tracto genitourinario

Cefalopagos  (11%) Encéfalo

Pigopagos (6%) Unidos por el sacro  Sacro y coxis, huesos pélvicos, ano, recto

Craniopagos  (5%) Craneo Craneo, meninges, senos venosos

Raquipagos  (2%) Columna Anomalias vertebrales. Defectos tubo neural 7

Representacion grafica de los tipos de gemelos siameses

Figura 1. Clasificacién de gemelos siameses segim sitio de union.
A: Cefalépagos; B: Toracop C: Onfalé D: Isquit

E: Parapagos; F- Craniopagos; G: Pigopagos; H: Raquipagos (Re-
producido con autonizacion de Elsevier Limited; The Boulevard, 7
Langford Lane, Kidlington, Oxford, OX5 1 GB, UK.).




1.2.4. TIPOS DE GEMELOS PARASITARIOS

Los gemelos parasitarios se pueden clasificar en distintos tipos segin el momento en el
que se produzcan las anomalias de la linea primitiva y de su extension.

Gemelos parasitos onfaldépagos; consisten en un cuerpo pequefio colgando del
abdomen del huésped. Pueden tener una cabeza rudimentaria inserta en la cavidad
abdominal del huésped, por lo que su crecimiento puede originar un conflicto de
espacio.

Gemelos parasitos dipigos o pigomelia; en los que existe una duplicaciéon de las
extremidades inferiores. Los dipigos completos poseen ademas una pequefia pelvis y la
persona tiene control de sus cuatro piernas. La mayoria de las veces presentan piernas
poco desarrolladas unidas a una pelvis Unica, pudiendo tener control pasivo sobre las
extremidades supernumerarias, pero sin poder moverlas individualmente.

10



Gemelos parasitos craniopagos (craniopagus parasiticus); poseen otra cabeza unida a
la parte superior de la principal.

TRILLIZOS

Se deben mencionar también los distintos tipos de embarazos de trillizos, que pueden
ser: monocigoticos resultando de dos divisiones de un solo cigoto, por lo que seran
idénticos; bicigoticos, cuando se desarrollan a partir de la unién de gemelos
monocigdticos y un tercer individuo derivado de un cigoto aparte; o tricigoticos, los
cuales surgen de la fecundacion de tres dvulos por tres espermatozoides distintos.?

En el caso de embarazos de cuatro, cinco seis y siete fetos se producen combinaciones
similares.®

2. DETERMINACION DE LA CIGOSIDAD

La determinacién de la cigosidad se realiza mediante técnicas de diagnostico
molecular.™*° La ecografia desempefia un papel muy importante en el diagnéstico y
tratamiento de los embarazos gemelares, identificando los problemas que pueden
complicar la gestacién, como el retraso del crecimiento intrauterino (RCIU), la
discordancia entre ambos, el sufrimiento fetal y el parto prematuro. **

Fused placenta? _C‘N_op

[Yes
| Dividing membrane? Eﬂ[:i}

n
Yes

Di-Di, fused
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3. COMPLICACIONES DEL EMBARAZO GEMELAR

Tanto las complicaciones fetales y maternas durante el embarazo como la morbilidad y
mortalidad perinatal son mucho mas frecuentes en las gestaciones maultiples que en las
o 1
unicas.

3.1 COMPLICACIONES MATERNAS

-Preeclampsia: es de tres a cinco veces mas frecuente que en gestaciones unicas, su
forma mas severa puede ocasionar riesgo vital tanto para la madre como para el bebé.

-Mayor reposo en cama o internacion prolongada: Por el hecho de tener un parto
prematuro.

-Anomalias placentarias asociadas a hemorragias maternas.

-Diabetes gestacional, anemia y polihidramnios: se dan en mayor nimero de ocasiones
en comparacién con las gestaciones tnicas. ***°

-Mayor frecuencia de nauseas y vomitos, aumento de peso, acidez, fatiga y
somnolencia.

-La realizacién de cesarea puede ser necesaria 0 no para partos de mellizos, sin embargo
son siempre indicacion para partos de trillizos.

3.2. COMPLICACIONES PERINATALES

El parto pretérmino sucede en mas del 50 % de los embarazos de mellizos, en el 90 %
de los trillizos, y en todos los embarazos cuadruples. La probabilidad de morir durante
el primer mes de vida de un gemelo y de un trillizo es entre siete y mas de veinte veces
mayor respectivamente, comparado con un feto Unico. En gran parte se debe a que la
prematuridad esta asociada a un riesgo aumentado de sindrome de distress respiratorio
(RDS), causante de aproximadamente el 50% de las muertes neonatales en prematuros.
También aumenta la incidencia de paralisis cerebral, hemorragia intracraneal, bajo peso
al nacer o de ceguera. Ademas cabe destacar que la incapacidad a largo plazo es un 25%
més prevalente en bebes con un peso menor de 1000 gramos. **°

12



Ejemplo de morbilidad en siete gestaciones monocoriales monoamnioticas

Pregruancy Complicaiion agnosed al Al delrery Hosprital conrse Chadoonme
G (1) Bugl (gl

1 A female Normal n 1772 Uncomplicated Survived

B female Body stalk anomally 20 weeks 1600 Resp. failure Died 5 min
2 A female Hypoplastic L hean® 25 weeks W 2002 Stage | Norwood Survived

B femabe Normal 2 Uncomplicated Survived

A male Normal 3l 1450 RIS NEC Survived

B male VATER® After birth 1540 Renal failure Died 6 days
4 A fermale Ling, hypoplasiz, R Mier birth 30 1170 RIS PIE Ded 11 s

B female Lung hypoplasia, L* Afier birth Nikiy RDS PIE Died 31 days
5 A male TTS (reciphent) 22 weeks 1) 870 RIS BPD PVL Survived

B male TTS (donar) 618 RIS BPD PV Survived
b A male TTS (recipient) 24 weeks n 04 RIS nl head 1/S Survived

B male TTS (donor) 747 RIS nl head U/ Survived
7 A male TTS (recipient) 52 woeks £ ] 2158 nl head U/S Survived

B male TTS (donor) 1600 nl head U5 Survived

"Mormal phenotype and normal karyotype
Abbreviations: BPDx bronchopulmeonary dvsplasia; 1 et nk nommal; PIE: pulmeonary interstitial emplysema; PVL: periventricular leukomalacia; B: right RDS: respiratony distress
sydrome; TTS: twin-to-twin transfusion syndrome; LS alirsound; YATER: verichral anomalies-anal atreia-tracheomsophageal fistula-renal defect

3.3. COMPLICACIONES FETALES
1. El aborto

En primer lugar, el aborto es de dos a tres veces més frecuente, sobre todo en el caso de
los gemelos monocoriénicos, con una relacion de 18:1 respecto a los dicoriénicos.*** El
término gemelo evanescente, se refiere a la muerte de uno de los fetos durante el primer
o principio del segundo trimestre con su posterior reabsorcion o formacion de feto
papiraceo’*?

13

2. Retardo de crecimiento intrauterino
3. Anomalias congénitas

Se pueden dar de un modo discordante a pesar de ser gemelos monocigoticos y
proceder de un mismo cigoto. Algunos de los factores implicados en esta discordancia
son:

- Alteraciones vasculares que resultan en anomalias distintas en ambos gemelos

- Mutaciones somaticas que ocasionaran diferencias en el sistema inmune, y por tanto a
la hora de padecer ciertas enfermedades como el cancer

-Inactivacion desigual del cromosoma X en gemelos de sexo femenino, lo que provocara
que un feto exprese potencialmente el cromosoma X materno y el otro el X paterno.

13



4. Otras complicaciones

Es importante destacar algunas complicaciones especificas de gestaciones dicorionicas
0 monocaorionicas.

A) Mosaicismo eritrocitario

En cuanto a los gemelos dicorionicos se puede producir la anastomosis de los vasos
sanguineos placentarios, lo que dara lugar al intercambio entre las circulaciones de los
gemelos y por tanto los miembros de las parejas de gemelos presentan eritrocitos de
grupos sanguineos diferentes.’

B) Sindrome de la transfusion entre gemelos TTTS (Twin-To-Twin Transfusion)

Se da en un 30% de gemelos monocoriénicos y diamniéticos . Se produce debido a la
existencia de anastomosis arteriovenosas, por las que la sangre arterial de un gemelo
pasa a la circulacién venosa del otro gemelo®, resultando una discordancia entre ambos.
El gemelo donante sera de un tamafio menor y tendra aspecto palido y anémico, y el
gemelo receptor sera de mayor tamafio y tendra un nimero mayor de hematies, por
tanto policitemia. Sucede de un modo similar con la placenta, cuya parte relacionada
con el gemelo donante es palida, mientras que la del gemelo receptor es de color rojo
oscura. En los casos en los que hay fallecimiento se deberan a la anemia en el gemelo
donante y a insuficiencia cardiaca congestiva en el gemelo receptor. *

Segun la gravedad del TTTS se distinguen los siguientes estadios:

Estadio I: diferencia significativa de liquido amniotico entre los sacos amnioticos de
ambos fetos.

Estadio Il: No es posible ver la vejiga del feto donante, sin embargo la del receptor
esta bastante llena.

Estadio I11: Existe alteracion del flujo sanguineo de al menos uno de los dos.

Estadio 1V: Uno de los gemelos comienza a hincharse, condicion conocida como
hidrops fetal.

Estadio V: Se da la pérdida de uno o ambos fetos. **

Pared uterra
Merirana amnidtice

Liqudo ‘
ammdtico Recepior \
N Y \
Hipovolemia : \ | Hipervolemia
Anemia Donants | { ] w\ L Policitemia
Oligoamnies ¥ ’ N\ Pt \ Polihidroamnios

RCIU ’ N : & OF \ Insuf. Cardiaca
Hipoxia g 4 Hideops
Muerte Muerte

= Plocents




Placenta en estadio | del TTTS. Se observan las anatomosis arterio-
arteriales, veno-venosas y arterio-venosas entre los distintos vasos™

TRATAMIENTODE TTTS

Tratamiento Expectante: Monitorizacion de la gestacion

En los casos menos graves, se puede considerar como opcion la monitorizacion de la
gestacion. Se realizaran Ecografias para su control en intervalos de una a tres semanas.

Amniorreduccidén: Retirar el exceso de liqguido amnidtico

Esto es posible en casos no tan graves, el objetivo es mejorar el flujo sanguineo y por
tanto el estado de los gemelos. En los casos en los que la amniorreduccion no funciona
se recurre a la cirugia.

Ablacion de los vasos placentarios con laser mediante via Endoscépica (cirugia con

laser)

En los casos mas severos de TTTS estaria indicada esta técnica. El procedimiento
requiere una incision en el abdomen de la madre de unos 0.5cm para insertar un
pequefio tubo de metal dentro de la cavidad uterina. A través del cual el cirujano
introducira una camara e identificara las conexiones sanguineas de la placenta y aplicara
el laser para interrumpir dichas anastomosis. A continuacion se drenard el exceso de
liquido amnidtico de la cavidad del gemelo receptor.

14
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PRONOSTICO

ElI TTTS suele ser causa de parto prematuro incluso cuando el tratamiento sea realizado
con éxito. Lo que requerira el tratamiento de los gemelos en una unidad de terapia
intensiva neonatal. La mayoria de los bebés tratados de este sindrome crecen y viven
normalmente. Sin embargo algunos pueden presentar complicaciones como alteraciones
en el crecimiento intrauterino o anemia. También existen algunas complicaciones mas
graves como lesiones cerebrales e insuficiencia cardiaca. Todos los casos de TTTS son
considerados complejos y requieren control a largo plazo. **

C) Secuencia TRAP ( Twin-reversed arterial perfusion sequence)

Constituye el grado maximo del sindrome de transfusion feto-fetal (TTTS). ElI gemelo
receptor llamado gemelo bomba es responsable tanto de su propia circulacién como de
la del otro, denominado gemelo acardio, que es totalmente anormal constituyendo
aparentemente una masa heterogénea que simula un teratoma o un deceso fetal.*>%+"18
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SECUENCIA TRAP (Twin reversed arterial perfusion)

La secuencia de perfusion arterial reversa es una complicacion rara que se produce en
gestaciones multiples monocoriales en la que existen severas malformaciones en uno de
los gemelos, la principal es la ausencia de estructura cardiaca definida, por ello recibe el
nombre de gemelo acardio (feto anormal), cuya vida depende de su co-gemelo, el
gemelo bomba (feto normal) quien se hace cargo de su circulacion mediante
anastomosis entre ambos sistemas circulatorios. Esta anomalia se da en uno de cada
35.000 embarazos, una de cada 100 gestaciones gemelares monocoriales y una de cada
30 triples monocoriales.>**!” Tres de cada cuatro casos de TRAP tiene lugar en
gestaciones monocoriales biamni6ticas.’® Se piensa que debido a errores en el
diagndstico o al infradiagnéstico prenatal la incidencia podria ser mas alta. *?

1. FISIOPATOLOGIA

Se caracteriza por la existencia de un feto anormal con grandes malformaciones entre
las que destaca la presencia de un corazén rudimentario no funcional o incluso la
ausencia de éste, de ahi que reciba el nombre de gemelo acardio. Dicho feto no recibe
una perfusion directamente placentaria, sino que es el otro gemelo el que se encarga de
proporcionarsela, por ello se denomina gemelo bomba. Ambos fetos quedan
comunicados por anastomosis placentarias.?

La fisiopatologia no se conoce con certeza. Las teorias mas aceptadas son dos:

-La presencia de anomalias cromosdmicas o factores ambientales que producen
alteraciones en la embriogénesis cardiaca y por ello se da un flujo retrégrado. Sin
embargo estudios moleculares descartan la posibilidad de que exista una aneuploidia
discordante, ya que esta patologia solo sucede en gemelos monocigoticos
idénticos.>!#21%2
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-La existencia de anastomosis placentarias anormales arterio-arteriales. La sangre
desoxigenada y pobre en nutrientes que procede del gemelo bomba a través de la arteria
umbilical, llega directamente al gemelo acardio, produciéndose un flujo retrogrado.

La sangre llega al feto acardio por medio de las arterias iliacas internas, por ello
desarrolla mayormente la porcion inferior del cuerpo, extremidades, tronco y columna,
y la mayoria de las veces no tiene lugar la formacion del hemicuerpo superior,
careciendo de extremidades superiores y de estructura cefalica. El resultado es una masa
amorfa con desarrollo incompleto de 6érganos abdominales y ausencia de drganos
toréacicos. En el 20% de los casos hay presencia de estructura cardiaca, y en el 66%
presenta un cordén con dos vasos. >** %

Cordon

del donante

Anastomosis placentarias entre el

gemelo bomba y el gemelo acardio 2**

Gemelo
acardico

23

Anastomosis directas entre los
cordones umbilicales *°
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Debido a una falta de comunicacion entre los sistemas linfatico y circulatorio, es
frecuente encontrar en el gemelo acardio edema subcutaneo o higroma quistico, lo que
aumentaria el tamafo fetal y alteraria mas su anatomia.

Después de pasar por el gemelo acardio, la sangre circula por la vena umbilical hacia la
placenta, donde esta vez por medio de anastomosis veno- venosas llega al gemelo
bomba, ocasionandole asi graves complicaciones.” *" %%

Un hallazgo menos frecuente es la insercion directa del cordon del gemelo acardio en el
cordon del gemelo bomba, quedando las arterias y venas de ambos directamente
anastomosadas y cubiertas por gelatina de Wharton. En este caso el feto acardio no

tendria tejido placentario funcional, lo que habria que tener en cuenta a la hora de
12,17,21

realizar el tratamiento.

Gemelo acardio con anatomosis directa
entre su cordén y el del gemelo bomba

Se han encontrado casos en los que las anastomosis arterio-arteriales no existen en todos
los gemelos acérdicos. Algunos estudios describen tres formas de onda Doppler
diferente: °

- Patron “pump-in”: Ausencia de corazon primitivo, independientemente del tipo
de conexion vascular

- Patron “colision-sumacion”: Hay corazdén primitivo y anastomosis arterio-
arterial

- Patron “doble pulso”: Posee un corazon primitivo y anastomosis arterio-venosa.
En este caso el flujo sanguineo iba en direccion dorso-craneal y su circulacion es
en sentido cefalico en mayor medida hacia el tronco que a las extremidades
inferiores.

Por tanto la diferencia entre la teoria expuesta y los casos observados nos da
indicios de que la sangre pobremente oxigenada no sea la Unica causa del desarrollo
de un gemelo acardico.
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Mecanismos que influyen en la morbi-mortalidad del feto bomba
Podemos definir tres mecanismos:

1. El tamafio del gemelo acardico es en ocasiones mas grande que el gemelo
bomba, lo que aumenta el tamafio del Utero y ocasiona parto prematuro, con sus
respectivas consecuencias perinatales.

2. La condicién a la que esta sometido el gemelo bomba de proporcionar
circulacion sanguinea al gemelo acardio, aumenta su demanda hemodindmica
Ilegando a sufrir insuficiencia cardiaca congestiva y polihidramnios.

3. La sangre doblemente desoxigenada, vuelve del gemelo acardio al gemelo
bomba causandole hipoxia cronica, disminucién del crecimiento, aumentando la
demanda de gasto cardiaco y con ello de fallo cardiaco

Asi pues la muerte perinatal del gemelo bomba se deberia a la insuficiencia cardiaca
congestiva y a las complicaciones derivadas del parto prematuro, ya que a diferencia
de los embarazos gemelares normales cuya media de parto se sitla e 36.6 semanas,
la edad media de partos en los embarazos TRAP es de 31.1 semanas. %

2. CLASIFICACIONES DE GEMELO ACARDIO

Sequin su estructura cardiaca'>*®

- Hemiacardio: El corazdn esta incompletamente formado
- Holoacardio: El corazdn esta ausente

Otros autores incluyen la variante Seudoacardica, en la que existiria una estructura
cardiaca primitiva.

Seqtn su morfologia >

- Acardio anceps: Presenta cuerpo y extremidades, pero una cabeza escasamente
formada. Es la forma mejor diferenciada.

- Acardio acéfalo: Ausencia de estructura cefalica . El feto tiene bien
desarrolladas la pelvis y extremidades inferiores, pero no organos toracicos ni
extremidades superiores.

- Acardio acormus: Solo desarrolla la cabeza. Es poco frecuente.

- Acardio amorfo: Su anatomia es irreconocible, es una masa con alguna
estructura axial. Es la forma mas indiferenciada.
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Morfologias diversas de gemelos acardicos postnatales *

3. DIAGNOSTICO

El diagndstico de secuencia TRAP se realiza en un primer lugar mediante Ecografia en
el primer trimestre, a partir de la semana 11. Debe sospecharse al observar un feto
malformado en un embarazo gemelar monocorial. > %

Los criterios diagnésticos son>:

- Gestacion gemelar monocorial

- Discordancia entre ambos gemelos y alteraciones en su desarrollo con ausencia
total o parcial de estructura cardiaca

- Anastomosis artero-arteriales

- Laexistencia de flujo reverso

Algunos hallazgos ecograficos serian:

En el gemelo acardio: Edema masivo y mala diferenciacion de estructuras. La presencia
de movimientos cardiacos puede deberse a la existencia de un corazon primitivo o a la
confusion con el latido cardiaco del gemelo bomba, por lo que no excluyen el
diagnostico.'> 164
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[2D] G70 } 95dB

FA10 } PSO

HAR | FS US bidimensional que muestra gran
masa edematosa con higromas
quisticos y columna dorsal
rudimentaria **

En el gemelo bomba: Se puede encontrar fallo cardiaco hiperdinamico, polihidramnios,
cardiomegalia, derrame pericardico y pleural, regurgitacion tricuspidea y ascitis.'?*°

Polihidramnios en gemelo bomba *®

El siguiente paso seria la utilizacion de la técnica Doppler a color, mediante la que se
detecta la presencia de flujo arterial reverso en la arteria umbilical hacia el feto acardico
y flujo adrtico en direccion cefalica, lo que establece el diagndstico de certeza.>!?16"20
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US doppler color muestra flujo
arterial hacia el gemelo acérdico **
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Ausencia de estructura cardiaca®®
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Se observan las cuatro camaras
cardiacas del gemelo bomba *

Ademas esta técnica es necesaria para decidir el tratamiento, confirmar su éxito y
realizar el seguimiento.> '* ' ! | 3 ecocardiografia es Util para el control del
seguimiento. °
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4. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial es con la muerte intrauterina fetal (feto con malformaciones)
o con teratomas. >*%*/

Para diferenciarlo de un teratoma existen algunos criterios °:

- El feto acardio presenta alguna diferenciacion estructural, frente a los teratomas
que son totalmente desorganizados.

- El gemelo acardio posee cordon umbilical.

- El feto acardio no puede ser intrafunicular.

REVESTIMENTO EXTERNO TECIDO 0SSEO

SEMELHANTE A PELE

Teratoma

TECIDO CONJUNTIVO
FIBROSO FROUXO

5. TRATAMIENTO

El tratamiento de los embarazos con un gemelo acardio tiene como objetivo conseguir
la supervivencia del gemelo bomba, ya que el gemelo acardio es totalmente inviable. No
existe un consenso en cuanto al tratamiento de estos embarazos, en los que se puede
optar por un manejo expectante o bien un tratamiento neonatal, ni la técnica que se
utilizaria en cada caso.> 12 1017 18.21. 27

Algunos autores afirman que se debe hacer un tratamiento profilactico siempre a las 16
semanas. *® Sin embargo otros proponen un manejo expectante en base a su experiencia
tras multiples casos .?*?° En lo que la mayoria parece estar de acuerdo es que en caso de
existir factores de mal pronostico, el tratamiento prenatal estaria claramente justificado,
y en que las técnicas minimamente invasivas obtienen mejores resultados para el
gemelo bomba y a su vez constituyendo un menor riesgo para la madre.?

MANEJO CONSERVADOR

Diversos estudios concluyen que los casos que se diagnostiquen en el primer trimestre
0 si existen factores de mal pronostico en el feto bomba, como son polihidramnios, fallo
cardiaco, hidrops fetal o el aumento del tamafio del feto acardio por encima de 50% del
feto bomba, es conveniente hacer un tratamiento prenatal. Sin embargo, en los casos en
los que el diagndstico es tardio se podria llevar a cabo un manejo expectante con
estrictos controles de seguimiento.*? "
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TERAPIA PRENATAL

Las intervenciones se dividen en técnicas dirigidas a ocluir el cordon umbilical y
técnicas dirigidas a ocluir los vasos intrafetales, a su vez ambas se pueden realizar
guiadas por ecografia o por fetoscopia:

Oclusion del cordén umbilical o vasos extrafetales 167

-Guiada por Ecografia: Existen diversos materiales para ocluir el cordon del gemelo
acardio.

1. Inyeccién de sustancias esclerosantes como alcohol *

embucrilato.®* (Actualmente en desuso).

, glucosa, fibrina y gel

2. Coagulacién monopolar ¥ (riesgo de lesion térmica)

3. Coagulacion bipolar **: la ventaja es que no hay propagacion de la electricidad pero la
pinza es de mayor tamafio, lo que conlleva un mayor riesgo de rotura de membranas.

-Guiada por fetoscopia:

1. Ligadura: técnica dificil, presenta una mortalidad perinatal del 38%, y parto
prematuro en el 70% de los casos. Es necesaria la aplicacion de anestesia general

2. Lé&ser: Permite eliminar las anastomosis arterio-arteriales o el mismo cordén.
Mediante doppler se comprueba que cesa el flujo sanguineo. No se debe realizar
mas alld de la semana 24, ya que a mayor edad gestacional hay mas posibilidades
de que exista edema del cordén umbilical o gran tamafio de los vasos, lo que haria
mas dificil la coagulacién, dando lugar a complicaciones y parto prematuro.

3. Bipolar: util cuando el cordon es grueso.
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Involucion del gemelo acardio tras
la oclusién del cordén umbilical
guiada por fetoscopia *®

En general las técnicas de oclusion del cordén mediante fetoscopia requieren la
introduccion de instrumentos considerablemente grandes en la cavidad amnidtica,
pueden ser procedimientos largos y el acceso e identificacion del cordon es a veces
dificil, lo que supone un gran riesgo. En cambio las técnicas guiadas por ecografia y los
instrumentos que en estas se emplean hacen que sean menos traumaticas. >3

Ablacién intrafetal guiada por ecografia

Esta técnica es la menos compleja ya que no depende del volumen de liquido amniotico
ni la posicion del feto acardio o de la placenta. Tiene mejor prondstico perinatal, pero
igual respecto a la mortalidad intrauterina. Se deben localizar la aorta abdominal o los
vasos pélvicos del gemelo acardio mediante ecografia doppler e introducir un
dispositivo para el cese del flujo sanguineo.*®*’

1. Inyeccion con alcohol (en desuso) ya que a pesar de ser una técnica minimamente
invasiva y con requerimiento de pocos materiales que ha resultado exitosa en
muchos casos, hay riesgo de que se produzca el paso de la sustancia esclerosante a
la circulacién del gemelo bomba, produciendo oclusion transitoria, con la
consiguiente trombosis y riesgo de muerte.*

2. Coagulacion monopolar: Es una técnica sencilla y barata pero existe riesgo de dafio
en el trayecto de la aguja y de lesion térmica.?

3. Coagulacion con laser Es segura en etapas precoces y no hay riesgo de lesion

térmica, pero es una técnica de coste elevado, por lo que su acceso esta limitado.

4. Ablacion con radiofrecuencia: Se coagula la base de insercion del cordén en la
pared abdominal. Es una técnica muy efectiva y segura, no hay riesgo de lesion
térmica, pero es cara y por ello de disponibilidad limitada.*
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5. Ultrasonido focalizado de alta intensidad (high-intensity focused ultrasound:HIFU):
se necrosan las células objetivo sin afectar a los tejidos colindantes.

Imagen ecografica del momento de la

ablacidn vascular percutanea ecoguiada

; . .17
con laser diodo del feto acardio

Comparando las técnicas de oclusion del corddon umbilical con las de ablacion intrafetal,
concluimos que esta ultima obtiene mejores resultados, asociando menos tasa de parto
prematuro, menor riesgo de ruptura de membranas y mayor porcentaje de supervivencia
del gemelo bomba. Por lo que muchos autores afirman que debe ser la técnica de
eleccion, situando en primera linea de tratamiento la coagulacion laser guiada por
ecografia o la ablacién por radiofrecuencia de vasos intrafetales.?"*’

La eleccidn de la terapia prenatal dependeria del periodo de la gestacién en el que nos
encontremos. Asi pues, antes de la semana 16 de gestacidn se podria llevar a cabo la
terapia vascular intrafetal mediante laser ecoguiado con aguja percutanea atravesando el
vientre de la gestante. Es minimamente invasiva y ha demostrado eficacia.
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Por otro lado cuando el diagnostico es tardio se debe valorar un manejo expectante o
bien realizar tratamiento prenatal, segin factores prondsticos. El tratamiento invasivo
més adecuado hasta las semanas 20-24 es la oclusion laser del cordon umbilical del feto
acardio mediante fetoscopia, y posteriormente seria la oclusion del mismo mediante
pinza bipolar.*’

Finalmente, cuando no se puede identificar el cordon del feto, la alternativa seria la
separacion de comunicantes placentarias. *’

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7 Caso 8

EG al diagnéstico 16+2 13+2 16+1 20+3 15+4 12+1 12+2 2146
(semanas + dias)
Tipo de gemelos MCDA MCDA MCTA MCDA MCDA MCMA MCDA MCTA

RCA o RLCN antes RCA 0,86 RLCN 0,56 RCA 0,90; 0,90 RCA 0,86 RCA 1,01 RLCN 0,61 RLCN 0.31 RCA 0,86; 0,87
del
tratamiento/MIU
IP del DV del feto 1,22 2,07 1,76; 0,94 0,90 No disponible No disponible 0,74 1,00; 0,80
bomba antes del
tratamiento/MIU
EG al tratamiento 16+2 13+2 16+1 20+3 17+4 Manejo 12+2 Manejo
(semanas + dias) expectante expectante
Modo de tratamiento Léaser Laser Léser Léser Léser - Léser -
intrafetal con intrafetal con intrafetal con intrafetal con fetoscopia intrafetal con
aguja aguja aguja aguja aguja
Resultado del Vivo sano Vivo sano Ambos vivos MIU Vivo sano MIU 14 +2 MIU 12+5 Ambos vivos
gemelo bomba sanos sanos
EG al parto (semanas 37+6 38+0 3443 20+5 29+2 - - 3241
+ dias)
Intervalo entre el 161 173 128 2 82 = = No

tratamiento y el tratamiento
parto (dias)

EG: edad gestacional; IP del DV: indice de pulsatilidad del ductus venoso; MCDA: monocorialmonocorial-diamniético; MCMA: monocorial-monoamniético;, MCTA: monocorialmonocorial-triamniético;
MIU: muerte intrauterina; RCA: relacion entre las circunferencia abdominal del acardio con y la del feto bomba; RLCN: relacién entre la longitud craneo-caudal del feto acardio con y la del feto bomba.

;. . . ~ 17
Datos clinicos, manejo y resultado del embarazos en casos atendidos en 5 afios

6. PRONOSTICO

Tenemos la certeza de que el feto acardio es inviable, mientras que la viabilidad del
feto bomba dependera del grado de las complicaciones. Los factores prondsticos mas
importantes serian el estatus cardiovascular del feto bomba y el tamafio del feto
acardico. Este ultimo se mide con la circunferencia abdominal, expresada como
porcentaje de la del otro feto. Cuando la relacion esta por debajo del 50% el riesgo de
parto prematuro es del 35%, el de polihidramnios del 18% y no hay evidencias de fallo
cardiaco. Mientras que si la diferencia es superior al 70% la incidencia de parto
prematuro seria del 90%, y la de polihidramnios y fallo cardiaco un 40% y 30%
respectivamente. 2%

Gracias a la técnica diagnostica de ultrasonido doppler color que permite medir y
analizar la hemodinamia de ambos fetos, se pueden establecer ciertos factores
prondsticos. Un ejemplo de ello es la medicion los indices de la impedancia en las
arterias umbilicales. Una diferencia pequefia entre los indices del gemelo bomba y
acardio se asocia a un resultado perinatal negativo del gemelo bomba. Asi como, una
pequefia diferencia en los indices de resistencia (RI) de ambos gemelos indica que
existen pequefias diferencias de flujo, y lleva a pensar que hay una gran comunicacion
arterio-arterial y cantidad de sangre abundante que pasa del gemelo bomba al acardio,
con el consecuente riesgo de fallo cardiaco. 2
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Doppler: Feto acardico con

elevado Rl en arteria umbilical *8

Factores prondsticos

Para estimar el tamafio de un modo mas preciso, se emplea la medicion de la
circunferencia abdominal (CA), clasificando a los gemelos acardios en dos tipos:

- Tipo 1: Tamafio mediano y pequefio (relacion CA menor del 50%)
- Tipo 2: Tamarfio grande (relacion CA mayor del 50%)

Seguidamente se clasifican segun la presencia o no de insuficiencia cardiaca:

- Tipo a: no hay signos de insuficiencia cardiaca
- Tipo b: si hay signos de insuficiencia cardiaca

Ambas clasificaciones concurren en una misma, resultando los tipos 1a, 1b, 2a, 2b, cuyo
manejo se observa en la siguiente tabla:

Tipo Relacion CA Signos de Manejo
gemelos compromiso del
acardicocbomba gemelo bomba®
la <50% Ausentes Reclasificar dentro de las siguientes dos
semanas segun hallazgos en la ultrasonografia de

seguimiento. Considerartratamiento si hay
aumento del tamafio absoluto o persistencia de
vascularizacién moderada o significativa en el
gemelo acardico.

Ib <50% Presentes Reclasificar dentro de las siguientes dos
semanas segun hallazgos en la ultrasonografia de
seguimiento. Tratar si hay aumento del tamafio
absoluto o persistencia de vascularizacion
moderada o significativa en el gemelo acardico.

lla >50% Ausentes Tratamiento programado.

IIb >50% Presentes Tratamiento de urgencia o parto, dependiendo
de la edad gestacional.

ope . YT 40
Propuesta para la clasificacion de los gemelos acardicos
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Complicaciones en el gemelo bomba

La viabilidad del gemelo bomba se ve en riesgo ya que su co-gemelo hace que aumente
la demanda hemodinamica del primero, provocandole polihidramnios e insuficiencia
cardiaca congestiva. La sangre doblemente desoxigenada procedente del gemelo acardio
que llega por anastomosis veno-venosas al gemelo bomba, le causara hipoxia crénica y
con ello un retardo del crecimiento intrauterino.

Signos de mal pronéstico en el gemelo bomba*’

Predicen un deterioro cardiovascular del feto bomba que ocasiona un mal resultado
perinatal

- Cardiomegalia

- Derrame pericéardico

- Regurgitacion tricuspidea

- Flujo reverso en el ductus venoso

- Pulsatilidad en la vena umbilical

- Velocidad pico sistolico elevada en la arteria cerebral media secundaria a la
anemia fetal

Se han descrito casos en los que en ausencia de factores de mal prondstico, se ha
producido el cese de flujo al feto acardio, disminuyendo por tanto su tamafio, llegando a
la resolucién esponténea del problema.'’

Doppler: Flujo reverso en
arteria umbilical *

7. EXPECTATIVAS TRAS EL TRATAMIENTO Y COMPLICACIONES
FETALES

La terapia intrauterina permite una supervivencia del gemelo bomba del 80%, de los que
un 67% nace més tarde de la semana 36 gestacional y sin complicaciones.'’

La terapia con laser y la radiofrecuencia son técnicas seguras y eficaces. La eleccién
dependera de la disposicion de recursos y experiencia del equipo médico de cada centro.
Sin embargo no eximen de algunos riesgos como hemorragia materna o fetal, rotura
prematura de membranas, dindmica pretérmino y parto prematuro.'® %
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8. COMPLICACIONES MATERNAS TRAS EL TRATAMIENTO

No son frecuentes. Algunas de ellas son el sangrado, dafio térmico o corioamnioitis que
puede provocar sepsis y coagulacion intravascular diseminada. En algunos casos puede

ser necesaria la realizacion de una laparotomia.®®
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CASO CLINICO

Paciente de 32 afos, gestante de 12 semanas y 2 dias, que acude al hospital a realizarse
la ecografia del primer trimestre.

En la Ecografia se visualiza una gestacion gemelar, monocorial biamniotica. EI primer
gemelo es un feto de tamafio acorde a amenorrea, sin ninguna malformacion asociada.
El segundo gemelo es un feto con ausencia de hemicuerpo superior (extremidades
superiores, torax, cabeza y acardio). Se visualizan abdomen y ambas extremidades
inferiores en movimiento.

Ante los hallazgos se realiza el diagnostico de gestacion gemelar monocorial con
secuencia TRAP.

A las 18 semanas se remite a centro especializado para oclusion de cordon del feto
acardio sin complicaciones posteriores.

El embarazo curs6 con normalidad, finalizando a las 39 semanas mediante un parto

eutocico espontaneo y naciendo un varon de 3.200 gramos, Apgar 9/10 y pH arterial de
7,27 (normal) sin complicaciones perinatales.
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