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Sindrome de perfusion arterial invertida en un gemelo
(acardia-acrania). Caso clinico

Dras. Lucero Bello B, Maria Sccucess M

Hospital Central de Maracay

RESUMEN: Se presenta el caso de un feto con acardia y acrania, producto de embarazo gemelar
complicado con el sindrome de perfusion arterial invertida, cuyo diagnéstico se sospeché ecograficamente
por el hallazgo de acrania y ausencia de actividad cardiaca y se confirmé con la aplicacién del
ultrasonido Doppler pulsado. El manejo perinatal consistié en la realizacién de ecocardiograma fetal

y ecosonograma Doppler en forma periédica como recurso para controlar y pronosticar el grado de
descompensacion cardiaca del feto sano, para permitir desde el punto de vista clinico la posibilidad de
determinar el momento oportuno para el parto y garantizar la viabilidad del gemelo sano, cuya
evolucién posnatal fue satisfactoria.
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SUMMARY: A case of a fetus with acardiac and acephalus, product of twin pregnancy complicate with
reversed arterial perfusion syndrome, whose diagnosis was suspected by ultrasound found acephalus
and lack cardiac activity, in a monocorial twin pregnancy and to be confirmed with the application of
Doppler ultrasound. The perinatal management consisted in the realization of fetal echocardiographic
and pulsated-wave Doppler ultrasound in periodic shape, how resort by to check ad to predict the degree
of cardiac descompensation of healthy fetus, to permit from the point of view clinical the possibility of
to determine the opportune moment for the delivery and to guarantee the viability of healthy fetus, whose
evolution postnatal was satisfactory.
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INTRODUCCION

Uno de los temas que despierta mas interés en losembarazos gemelares en la Maternidad “Concepcién
obstetras es el relacionado con la gestacion gemelar, Palacios” para el afio 1991; siendo una circunstancia
su diagnostico nos permite clasificarla como una exclusiva de este tipo de placentacion y en donde la
gestacion de riesgo, en la cual el estudio ecoso- existencia de un cordén con dos vasos y un gemelo
nografico representa un papel de suma importancia acardio es la reglés,6). Segun Quintero y co(7)
al proporcionar datos relacionados con el tipo de afectan el 1% de gemelos monocoridnicos. En la
placentaciori1,2). Cuando se determina que se trata patogénesis se ha involucrado la existencia de anas-
de una gestacion gemelar monocoriénica se debe tomosis vasculares tipo arteria-arteria de ambos fetos
descartar la existencia de sindrome de perfusion a nivel de la placenta, lo que produce inversion del
arterial invertida, llamado también secuencia de flujo sanguineo en uno de los gemelos, en donde uno
perfusion arterial intergemelar en reserva (TRAP de los fetos actGa como una bomba que perfunde a
sequence siglas en inglés), el cual tiene una través de las anastomosis a su gemelo, conduciendo
frecuencia de 1/35 000 a 1/48 000 embargapy a un desarrollo amorfo con hipoplasia y finalmente
Herrera y col(4), reportan una frecuencia de 1/88 ausencia de corazén (acardia) del feto perfundido.
Se han descrito diversas variantes de fetos acardicos.
La clasificaciéon mas utilizada es la que los agrupa
en: acephalus65%, amorphus22%, anceps8%,
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acornus4% ymilicéfalo 1% (8).
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El diagndstico y evaluacion prenatal de esta sindrome anémico materno.
patologia se orienta con la utilizacién periédica de Durante su hospitalizacion los examenes de
la ecocardiografia feta(9,10), asi como del laboratorio fueron normales, excepto la hemoglobina
ultrasonido Doppler pulsadai1-13). El objetivo de con cifras de 7 g/dl y hematocrito de 24,6%, que
la revision del presente caso clinico es informar amerité la transfusién de tres unidades de con-
acerca del manejo perinatal adoptado y su resultado. centrado globular. Se realizé ecocardiograma del

feto sano, diariamente para controlar la funcién
Presentacion del caso cardiaca.

Se trata de paciente de 24 afios de edad, Il El23.08.99 fue referida para ecosonograma Dop-
gestas, | para, | cesarea por presentacién podalica enpler que reportd: primer feto con diametro biparietal
el afio 1995. Fecha de dltima menstruacion (FUM) (DBP) 86 mm, diametro antero-posterior cardiaco
15.01.99, antecedente personal de intervencién 27 mm, aorta 4 mm de diametro, diametro antero-
quirdrgica al nacer por malformacién congénita a posterior del térax: 80 mm, diametro transverso del
nivel renal (no especifica tipo); grupo sanguineo O abdomen 89 mm, fémur 60 mm; normocéfalo,
RH (+) y refiere como antecedente familiar madre columna vertebral indemne, corazén tetracameral
con embarazo gemelar. con cardiomegalia, derrame pleural leve. Segundo

El dia 14.06.99 se realiz6é ecosonograma feto en el que no se visualiza polo cefélico, térax
obstétrico de control, el cual reporté visualizacion hipoplasico con acardia y crecimiento fetal dis-
de dos fetos, el primer feto con ausencia de craneo, cordante en relacion con primer feto, edema fetal
dorso anterior y el que no se describen datos severo con multiples quistes en tejido fetal (Figura
biométricos; aumento de volumen a expensas de 1). Placenta monocorial anterior y fundica grado Il-
partes blandas con zonas anecoicas del lado derechdlll/Ill. Perfil hemodinamico: primer feto con flujo
de 50 x 49 mm, 10 x 7 mmy del lado izquierdo de 55 umbilical normal, ductus venoso con reversa e
x 49 mm ubicadas a nivel del abdomen; edema de insuficiencia cardiaca. Segundo feto con acardia
pared que se extiende desde el cuello hasta laregién(Figura 2), flujo en arteria umbilical con aumento en
sacra de 27 mm de espesor. En la masa descrita noindice de resistencia de 1,35; pico sistélico maximo
se visualiza actividad cardiaca. El segundo feto con 33,9 cm/seg. Flujo simétrico en arteria uterina con
datos biométricos y anatdmicos normales. Placenta indice de resistencia 0,56 (normal). Conclusion:
anterior, Unica, grado I/lll. Liquido amniético nor- embarazo gemelar de 31 semanas. Insuficiencia
mal. cardiaca congestiva en feto sano. Segundo feto

Conclusion: embarazo gemelar de 21 semanas acardio-acéfalo. Crecimiento fetal discordante.
(monocorial-biamniético). Primer feto acraneo e
importante edema de pared. Segundo feto simétrico
en condiciones satisfactorias.

La paciente consulta al Hospital Central de
Maracay el dia 18.08.99 por presentar molestias en
el hipogastrio, encontrandose al examen fisico:
tension arterial (TA) 100/70, frecuencia cardiaca
(FC) 88 Ixm, palidez cutanea acentuada; abdomen:
altura uterina 52 cm, dindmica uterina dos
contracciones en diez minutos; Utero gravido,
ocupado por dos fetos, el primero en cefalico dorso
anterior derecho, frecuencia cardiaca fetal 144 Ixm;
segundo feto, no se precisa polo ceféalico, foco fetal
no audible. Examen ginecoldgico: cuello posterior,
corto y cerrado.

Se ingresa al Servicio de Perinatologia con los
siguientes diagnésticos: embarazo gemelar de 30
semanas y 5 dias (monocorial-biamniético). Alto
riesgo obstétrico (ARO): amenaza de parto prema- Figura 1. Feto acardio. Mdltiples quistes en abdomen.
turo, segundo feto con acrania (6bito fetal?),
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damental para evaluar y estar atentos a los signos de
alarma que indican el deterioro de la funcién cardiaca
como bomba, propia a cada etapa prenatal analizada,
ya que el corazén fetal muestra cambios que nos
permiten saber cuanto afronta el mismo antes de
descompensarg@a4).

De igual manera el conocimiento de la hemo-
dinamia fetal proporciona una valiosa informacion
sobre el estado del funcionamiento cardiaco fetal en
un instante determinado, de alli que la flujometria
AN SRR e mDELD MWD Doppler es un método diagnéstico no invasivo, que
nos permite obtener dicha informacion; de particu-
larimportancia la valoracién de la onda de velocidad
de flujo Doppler (OVF) en ductus venoso de Aranzio,
porque se ha encontrado cierta relaciéon (no
Figura 2. OVF. Vasos gemelo acardio. estadisticamente comprobado) entre las anomalias
OVF = Onda de velocidad de flujo Doppler. cardiacas que comprometen el rendimiento del

) ~ventriculo derechoy las que modifican las presiones

En vista de los hallazgos reportados se decide g |3 auricula derecha o en las que se dan ambas

interrupcion del embarazo por via alta el dia gjrcunstancias y la morfologia de la onda del ductus
24.08.99, obteniéndose primer feto vivo, sexo venoso(15).

femenino, Apgar de 5 puntos al minuto y 7 a los En la Figura 3 se observa la onda de velocidad
cinco minutos, peso 1 700 g, talla 42 cm; segundo ge| ductus venoso en reverso durante la sistole au-
feto acraneo, sin signos vitales. Placenta anteriory ricular. EIl tratamiento del sindrome de perfusion
findica Gnica. Elfeto sano permanecid enlaunidad gyierial invertida tiene dos vertientes: a. médico:

de cuidados neonatales durante dos semanas, cONgye consiste en reposo en cama, uso de indometacina
evolucion satisfactoria. Al segundo producto de la o |0s casos de polihidramnios, digitalizacién

concepcion se le realiz6 estudio anatomopatol6gico materna para el tratamiento de la insuficiencia

el cual report6: peso 3 050 g. Aspecto: feto sin cardiaca congestiva fetal y uteroinhibicion en el
forma humana reconocible, con ausencia de estruc- trabajo de parto pretérmino, que segin algunos

turas craneales y encefalicas. Edema subcutaneog,iores es una terapéutica con resultados poco

generalizado y severo. Pulmones hipoplasicos, favorables(16,17} y b. invasivo, que comprende

ausencia de tejido miocardico; abdomen con gesde |a realizacion de amniocentesis seriadas para
multiples quistes que comprimen el higado, resto de

visceras abdominales rudimentarias. Vestigios de
extremidades superiores e inferiores.

DISCUSION

El sindrome de perfusién arterial invertida en
gemelos monocoriénicos tiene una mortalidad peri-
natal del 50% debida a insuficiencia cardiaca y
prematuridad en el feto bomba, lo cual refleja los
importantes efectos que producen este tipo de
circulacién.

Durante el afio 1999 se atendieron en el Hospital
Central de Maracay 11 049 partos de ellos 26 fueron
gemelares, por lo que nuestraincidencia del sindrome
es de 1/11 049 partos y 1/26 gemelares respec- | Y
tivamente.

Conocer las modificaciones fisiologicas
detectadas a través del ecocardiograma fetal es fun-

Figura 3. Gemelo sano. OVF ductus venoso onda en
reversa.
OVF = Onda de velocidad flujo Doppler.
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el alivio del polihidramnios; y la histerectomia con
extraccion selectivay Porreco y c@l8), proponen

la insercidon de un dispositivo trombogénico en la
arteria umbilical del feto acardio; algunos de estos
métodos pueden ser utilizados con éxito, sin em-
bargo, se relacionan a ciertas complicaciones; la
histerectomia, se asocia a desprendimiento prema-
turo de placenta, parto pretérmino y hospitalizacién
materna prolongada; la insercién de un dispositivo
trombogénico puede asociarse con muerte de ambos
gemelos y a la recanalizacion del cordén umbilical
(19).

Existe un nuevo enfoque en el tratamieiro
Utero de esta patologia, como lo es la ligadura del
cordén umbilical por fetoscopia, con una menor
morbilidad y sin problemas de recanalizacién
asociada. La ejecucion de este procedimiento
requiere del desarrollo de la habilidad y destreza
necesarios para permitir la orientacion precisa del
instrumento quirdrgico (fetoscopio) dentro de la
cavidad uterina, simultaneamente con el control
ecografico.

El curso posoperatorio puede complicarse con
ruptura prematura de membranas ovulares tres
semanas después del procedimie(2i®).

La fetoscopia representa una nueva frontera en
los avances de la cirugia fetal intrauterina.

Debido a las conocidas limitaciones hospitalarias

de nuestro medio, la conducta adoptada en este caso

fue lainduccién de madurez pulmonar fetal, control

ecocardiografico y ecosonograma Doppler fetal

seriados con la finalidad de vigilar los signos de

insuficiencia cardiaca y adelantar el parto en vista
de la descompensacion hemodinamica, y evitar asi
el deterioro fetal progresivo.
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