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RESUMEN
Objetivo: Presentar un caso de gemelo acardio a término.
Caso: Paciente de 28 arios de edad, Il gestas, I para, sin antecedentes patologicos personales ni noxas antes
y durante el embarazo, ni antecedentes familiares; Inicia control prenatal donde se le realizo ecografia
obstétrica evidenciando: Embarazo gemelar monocorial/biamniotico; primer feto: para 14 semanas por
biometria fetal sin alteraciones anatomicas, pliegue nucal normal y hueso nasal presente, PowerDoppler
normal; segundo feto: imagen ecomixta de bordes definidos compatible con feto acardio de 15 semanas
por longitud de fémur, PowerDoppler sin evidencia de flujos; placenta en cara posterior media izquierda.
Durante la gestacion cursa con infeccion urinaria a las 26 semanas la cual fue tratada y a las 30 semanas
con dengue sin complicaciones. Ecocardiograma fetal del feto 1: corazon funcional y anatomicamente
normal. Se dio seguimiento expectante con flujometria Doppler continiia sin afeccion del feto 1 hasta
las 39 semanas + 1 dia, culminando el embarazo via cesdrea segmentaria obteniéndose recién nacido
masculino aparentemente sano y feto acardio amorfo, al cual se le realizo estudio radioldgico y autopsia,
esta tiltima reporto gemelo acardio amorfo (milicefalo).
Conclusion: Lamortalidad de los 2 fetos entre el primero y segundo trimestre es muy alta si no se diagnostica
a tiempo 'y se la da un seguimiento adecuado.

Palabras clave: Gemelo acardio.

SUMMARY

Case presentation: Patient aged 28, Il pregnancies, I para no medical history or personal insults before
and during pregnancy to interrogation, nor a history of personal or familial congenital malformations. A
prenatal obstetric ultrasound was performed showing: twins pregnancy monochorionic/diamniotic, first
fetus: 14 weeks for fetal biometry without anatomic abnormalities, nuchal translucency and nasal bone
present standard, power Doppler normal. Second fetus: image-edged ecomixta support acardiac fetus of
15 weeks for femur length, power Doppler no evidence of flows; placenta posterior left middle. During
pregnancy the patient presents a urinary infection at 26 weeks which was treated and later, 30 weeks, the
patient presents an uncomplicated dengue fever. First fetus echocardiogram: functional and anatomically
normal heart. The first fetus was expectantly followed with continuous Doppler flowmetry without affecting
the first fetus fetus up to 39 weeks + 1 day, culminating pregnancy via segmentary cesarean obtaining
an apparently healthy newborn male and amorphous acardiac fetus, which underwent radiological and
autopsy studies, reporting amorphous acardiac twin (milicefalo).

Conclusion: The mortality of the two fetuses between the first and second quarter is very high if not
diagnosed early and gives proper monitoring.

Key words: Acardiac twin.

INTRODUCCION

El gemelo acardio es la mdxima manifestacion
del sindrome de perfusion arterial reversa gemelar, a
esta alteracién gemelar se le ha llamado secuencia de
perfusion arterial reversa gemelar (secuencia TRAP
por sus siglas en inglés) para explicar el mecanismo
fundamental (1).

El feto o gemelo acardio fue descrito por primera
vez en 1533 por Benedetti y plenamente clasificado
y estudiado por Geoffroy de Saint-Hilaire en 1836
citados por Twining y col. (2). Se caracteriza por la
presencia de anastomosis vasculares entre gemelos
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junto a un desarrollo parcial o ausencia del corazén
de uno de ellos (3). Es la maxima manifestacion del
sindrome de transfusién intergemelar. Su incidencia
esdel 1% de los embarazos gemelares monocorialesy
su frecuencia dentro de los embarazos multiples varia
entre 1:35000 a 1:48 000 embarazos (1,2). Dentro de
labibliografia venezolana existen las comunicaciones
antiguas de Will (4,5),que da cifras de 1/22 338 partos
en la Maternidad “Concepcion Palacios” y de 1/1 492
partos en laMaternidad de Mérida. Su presenciaexige
al feto normal (feto bomba) que le provea de flujo
sanguineo, y en muchos casos el tamaifio del acardio
es igual al del otro gemelo, habiéndose descrito un
acardio macrosomico (2).

El gemelo acardio se puede considerar un
pardsito (parasito corioangiopago acardio), ya que
requiere el aporte sanguineo del gemelo normal
para desarrollarse, poniendo al feto que bombea en
riesgo de padecer un fallo cardiaco. El mecanismo
fue descrito por Van Allen (6) en 1983 donde existe
la asociacion de anastomosis arterio-arteriales y
veno-venosas en la placenta, junto con un retraso
del desarrollo de la funcién cardiaca en uno de los
gemelos al principio del embarazo. Si uno de los
gemelos se desarrolla mas lentamente, la alteracion
del equilibrio de la presién sanguinea en los gemelos
daralugaraunatransferenciasanguinearetrégradadel
gemelo sano al anémalo (2). El gemelo perfundido
no esta en conexién vascular directa con la placenta
y la sangre entra directamente a través de una arteria
umbilical dnica y sale a través de la vena umbilical
(3). El flujo retrégrado de sangre mal oxigenada del
corazén en desarrollo del gemelo anémalo interfiere
enel desarrollo de dicho corazén, que rara vez va mas
alla del estadio rudimentario de desarrollo (1). En estas
circunstancias tanto las extremidades inferiores como
los 6rganos abdominales estdn mejor perfundidos a
través de la arteria hipogastrica y las anomalias mas
severas se localizan en la mitad craneal del feto, al
contrario de lo que ocurre en la circulacién normal
(2.3).

La apariencia patolégica de los gemelos acardios
varia considerablemente y se clasifican segiin varios
criterios. En general,lamitad superior del cuerpode un
gemelo acardio estd muy mal formada,y en ocasiones
no se desarrolla en absoluto. La cabeza, columna
cervical y miembros superiores suelen estar ausentes.
Existe relacion entre anencefalia y acardia reportada
en el 65 % de los fetos acardicos (7). Son frecuentes
el edema y las areas hipoecoicas en la mitad superior
del cuerpo, sugerentes de higroma quistico. Por el
contrario, la mitad inferior del organismo, aunque
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mal formada, estd mejor desarrollada. Este patron
de desarrollo se puede explicar por el mecanismo de
perfusiéon del gemelo acardio. La sangre que entraen
el abdomen del feto es sangre no oxigenada procedente
del gemelonormal. Las anomalias morfolégicasenel
gemelo acardio son consecuentes con la perfusién de
los tejidos, que reciben el aporte de las arterias iliacas
comunes y ramas inferiores de la aorta con sangre no
oxigenada. La mayor parte del oxigeno disponible es
extraido cuando la sangre entra en el gemelo acardio,
permitiendo un desarrollo parcial de la mitad inferior
del cuerpo y de las extremidades. La poca presion
en la mitad inferior del cuerpo y de las extremidades.
La poca presion en la mitad superior del organismo
debida a la perfusion retrégrada y la baja saturacion
de oxigeno impide el desarrollo de esta area (1.8).
Algunos creen que el mecanismo fundamental en el
desarrollo de los gemelos acardios es la fecundacion
separada del cuerpo polar y su desarrollo posterior
como una masa celular separada. Aunque esto puede
darse en raras ocasiones, el mecanismo propuesto
no explica adecuadamente la mayoria de los casos.
Nybergy col.(1),utilizando los patrones de las huellas
del ADN concluyeron diciendo que los gemelos
afectados son realmente monocigéticos, y calcularon
la probabilidad de la fecundacién del cuerpo polar en
menos del 0,001 %.

Napolitani (9) en 1960 detallé la clasificacién
y frecuencia de gemelos acardios segin su forma
corporal en: Acefalo cuando no existe estructura
cefdlica pero conserva el resto somadtico y las
extremidades (65 %); Amorfo es donde no se
distinguen estructuras cefalicas o caudales (22 %);
Ancepsescuando existe cabezay cuerporudimentarios
(8 %); Acacornus existe una cabeza rudimentaria sin
cuerpo (4 %); Milicéfalo semejante al amorfo pero
con extremidades rudimentarias (1 %).

Quinteroy col.(10,11) propusieronunaclasificaciéon
paralasecuencia de perfusion arterial en reversa para
métodos sonograficos:

Etapa I: la vejiga del gemelo donador es visible,
con mediciones Doppler normales.

Etapall:lavejigadel gemelodonadornoes visible
(durante el tiempo del estudio, generalmente una
hora), pero las mediciones Doppler no son anormales.

Etapa IlIl: 1as mediciones Doppler son anormales
en los dos gemelos, caracterizados por la ausencia o
reversa de la velocidad del final de la diastole en la
arteria umbilical, flujo inverso en el ducto venoso, o
flujo venoso umbilical pulsatil.

Etapa IV: ascitis, derrame pericardico o pleural,
edema cerebral o hidrops fetalis.
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Etapa V: uno o los dos gemelos muertos.

A continuacién presentamos el reporte de un feto
acardio cuyo seguimiento y estudio fue realizadoenel
Servicio de Medicina Materno Fetal de la Maternidad
“Concepcién Palacios” de Caracas.

CASO CLINICO

Paciente de 28 afios, II gesta, I para, sin
antecedentes familiares de malformaciones,
congénitas ni antecedentes personales de interés, y
que no declara el uso de drogas ni medicamentos
fuera de los habituales, ni durante la gestacién, ni en
el periodo preconcepcional. Tampoco estuvo expuesta
ainfecciones clinicas recientes. Cursa con embarazo
de 23 semanas de gestacién. Durante la exploracion
ecosonograficarealizada se observa gestacion gemelar
monocorial/biamniético,evidencidandose primer feto
en presentacion cefalica con frecuencia cardiaca fetal
(FCF)de 145 latidos por minuto (Ipm), 14 semanas por
biometriafetal (BF),pliegue nucal conservado,hueso
nasal presente, ductus venoso ortégrado trifasico,
indice de liquido amniético (ILA) adecuado paraedad
gestacional. Segundo feto imagen ecomixtade bordes
definidos, pudiéndose visualizar estructuras internas
compatibles con eje central y posible parrilla costal,
no se visualiza cdmaras cardiacas ni polo cefalico
ni extremidades superiores, solo una extremidad
inferior compatible con fémur de aproximadamente
15 semanas, la longitud total de dicha masa es de 80
mm, compatible con feto acardio. Al PowerDoppler
no se evidencia presencia de flujos vasculares,
placenta situada en la cara posterior, nivel media,
izquierda, grado I-1I/III. Dentro de la historia médica
resalta infeccion urinaria tratada a las 26 semanas y
dengue a las 30 semanas sin complicaciones. Fecha
probable de parto para el 11/11/2012. Se realiza
ecocardiograma fetal del primer feto concluyendo cor
sano fetal y monitoreo fetal no estresante (MFNE)
a las 35 semanas reactivo. La paciente permaneci6
con seguimiento mediante flujometria Doppler, sin
afectacién para el feto sano (primer feto) hasta las
39 semanas + 1 dias, en que se terminé el embarazo
mediante cesdrea segmentaria obteniéndose recién
nacido (RN) masculino,peso: 3100 g, Apgar: 8/9 ptos,
gases arteriales cordén umbilical fetal sin alteracion.
Feto acardio amorfo (segundo feto), peso 50 g, sin
desarrollo de la calota ni extremidades superiores
y una sola extremidad inferior rudimentaria. Se
realiza estudio radiolégico evidenciando evidencia
eje central representado (columna vertebral),esbozos
de miembros superiores y masa 6sea que impresiona
como hueso occipital con miembro inferior dnico
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constituido por dos huesos largos sin desarrollo
distal. La autopsia reporta: érgano tubular de 7x0,6
cm, translicido, al corte salida material mucoide,
de 50 g, con presencia de huesos correspondientes
a miembro inferior y columna vertebral compatible
con gemelo acardio amorfo (milicéfalo).

Figura 1. Feto acardio amorfo.

Figura 2. Feto acardio cara ventral.
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Figura 3. Feto acardio cara dorsal.

Figura 5. Corte axial que muestra discordancia ambas CA.

DISCUSION

El término acardia no solo se refiere a una
alteracién cardiaca sino que involucra, también, un
amplio espectro de anomalias morfolégicas fetales,
desde un producto amorfo, hasta un feto reconocible
con multiples defectos, entre ellos algunas fallasen el
desarrollo craneal y tordcico. La vida fetal depende
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Figura 4. Rx P-A Feto acardio.

Figura 6. 3D Feto acardio.

del flujo sanguineo inverso del cordén umbilical por
las anastomosis placentarias arteria-arteria y vena-
vena. En estos casos, el feto sano es quien provee
flujo sanguineo al feto sin corazén (12,13).
Elresultado de unarevisién histolégicade 61 fetos
acardios, se observé que todos tenian un desarrollo
6seo con estructuras vertebrales y en un 80 % de ellos
existia una conexién de estas vértebras con algunos
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huesos largos. En aproximadamente el 50 % de los
casos se pueden encontrar estructuras cerebrales
rudimenarias y en algunas ocasiones es posible
identificar orofaringe relacionada o no con unatraquea
y un esofago ciego. Las estructuras intestinales estan
presentes en un 80 % de los casos, pero las mismas
presentan un aspecto embriolégico rudimentario y
casi siempre son ciegas. Los rifiones son a menudo
poliquisticos o mas frecuentemente displasicos, y
puede existir un seno urogenital con diferenciacion
sexual de las génadas y de los genitales externos (2).

Enunarevisionde 10 casos de acardios, se encontrd
que todos ellos fueron gemelos monocoriénicosy 6 de
ellos fueron masculinos. Caracteristicamente fueron
encontradas anastomosis arteria-arteria en todos los
casos en que fue posible realizar el estudio vascular
y los cordones umbilicales mostraron, en la mayoria
de los casos solo dos vasos (arteria y vena), que se
continuaban con las arterias y venas del feto normal a
nivel de la superficie placentaria. El sistema vascular
de los fetos acardios estudiados resulté de gran
simplicidad, estando constituido fundamentalmente
de vasos afluentes y efluentes (2). Nuestro caso fue
un embarazo gemelar monocorial/biamniético, el feto
acardio se encontré en su correspondiente cavidad
amnidtica rudimentaria con un vestigio de cordén
umbilical sin conexién placentaria.

El diagnéstico ecografico se caracteriza por la
presencia de un feto que se mueve y crece pero
no tiene un movimiento del corazén efectivo por
si mismo. El feto anormal presenta un desarrollo
incompleto o ausente del polo cefélico, corazén,
miembros superiores y de numerosas visceras.
Los miembros inferiores estdn relativamente bien
conservados,aunque son frecuentes el pie zambo y las
anomalias de los dedos del pie (1,6). También puede
haber un marcado engrosamiento de la piel, hidrops e
higroma quistico. En nuestro reporte el diagnéstico
se realizé a las 14 semanas de gestacion y se observé
gemelar monocorial/biamnidético, evidencidndose
segundo feto como imagen ecomixta de bordes
definidos, pudiéndose visualizar estructuras internas
compatibles con eje central y posible parrilla costal,
no se visualiza cdmaras cardiacas ni polo cefalico
ni extremidades superiores, solo una extremidad
inferior compatible con fémur acorde para la semana
de gestacion, la longitud total de dicha masa es de 80
mm, siendo un diagndstico precoz.

Durante laexploracion ecograficanoevidenciamos
flujo Doppler a nivel del feto acardio, posiblemente
debido a la claudiacién vascular del feto receptor
previa a nuestra primera valoracién, en cuanto al feto
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bomba se encontraba con pardmetros flujométricos
Doppler dentro de parametros para no afectacion e
ILA adecuado paralaedad gestacional. Sinembargo,
los estudios Doppler muestran caracteristicas
patognomoénicas de la perfusion arterial reversa. Los
flujos arteriales que van haciael gemelo acardio dentro
de la arteria umbilical, normalmente pasan por la
arteria hipogastrica, pero ocasionalmente lo hacen por
laarteria mesentéricasuperior. Elflujo venosotomala
direccién contraria, saliendo del gemelo acardio hacia
laplacenta (arteriaumbilical del gemelo sanoy arteria
umbilical del gemelo acardio a través de anastomosis
artero-arterial, la vena umbilical del feto acardio
retornalasangre hacialaplacentay al gemelo perfusor)
(1.4). Asi pues, la direccién del flujo, tanto el de la
venacomo el delaarteriaumbilical,soninversos auna
situacién normal. El gemelo bomba puede aparecer
normal o mostrar signos de insuficiencia cardiaca
congestiva (cardiomegalia, ascitis, hidrotdrax,
derrame pericardico,hepatomegalia),incluso hidrops
y polihidramnios lo cual se asocia con mal pronéstico
(1,3). Dentro de los diagndsticos diferenciales,
el sindrome de transfusion intergemelar se puede
distinguir por la actividad cardiaca en el feto mas
pequeiio. El gemelo acardio puede confundirse con
un feto muerto,aunque laobservaciénrevelaactividad
fetal y crecimiento en el gemelo acardio. También
debe plantearse como diagnéstico diferenciales el
teratoma de placenta y feto papiraceo (1,2). Ambos
diagnésticos fueron discutidos durante el seguimiento
del presente reporte y finalmente descartado por
anatomia patolégica.

Las anomalias cromosdmicas han sido reportadas
en el 50 % de los casos de acardios y la incidencia de
malformaciones fetales en el gemelo bomba es del
10 % (1,3). Otra anomalia es que el cordén umbilical
del feto acardio tiene en la mayoria de los casos
una sola arteria umbilical (66 %). Las inserciones
velamentosas del cordéon son mds comunes en los
gemelos acardios, asi como en todos los embarazos
monocoriales. Es una patologia que se presenta de
forma esporddica no habiéndose descrito tendencias
familiares (3). Laarteriaumbilical inica fue reportada
en nuestro caso, en el primer feto (feto bomba) no
se observaron malformaciones cromosémicas. EIl
familiograma no report6 otro caso en la familia de
ambos progenitores.

La mortalidad en los gemelos acardios es del 1 %,
el gemelo bomba también tiene un riesgo de muerte
del 50 % debido al parto pretérmino en el 75 %,
como consecuencia del polihidramnios observado
en el 51 % y a la insuficiencia cardiaca congestiva
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en el 28 % de los casos (1,12). La muerte de ambos
fetos se estima en el 25 % (4). El riesgo depende
directamente del tamaifio del feto acardio: cuanto mas
grande sea este, mayor serd el riesgo de desarrollo de
fallo cardiaco y muerte para el gemelo normal siendo
util como factor predictivo (1,3,14). Unadiferenciade
peso mayor del 50 % entre ambos gemelos (gemelo
acardias/gemelo perfusor) tiene un valor predictivo
de parto pretérmino del 71 % y un valor predictivo
de muerte del gemelo perfusor del 45 %. En 1990,
se revisaron 49 embarazos gemelares con fetos
acardios y encontraron una mortalidad perinatal del
55 % asociada fundamentalmente con prematuridad,
el gemelo perfusor desarroll6 siempre insuficiencia
cardiaca congestiva. El parto ocurrié a las 29
semanas + 7,3 semanas y el peso del feto normal fue
en promedio de 1 378 g con una desviacion estandar
(DS) de 1 047 g mientras que el peso del acardio fue
de 651 g en promedio con una DS 551 g (15,16). En
este caso la culminacidn de la gestacion fue a las 39
semanas + 1 dia mediante cesarea electiva, donde se
obtuvo un recién nacido a término, adecuado para
edad gestacional, masculino,peso: 3 100 gy el gemelo
acardio pesé 50 g.

Raras veces, si bien no de manera excepcional,
un feto con diagndstico previo de acardias con TRAP
presenta en un determinado momento una detencion
espontaneadel flujo sanguineo en el cordén umbilical.
Se cree que esto se debe a una torsién del cordén
(13). Lo cual se cree sucedio en nuestro caso, debido
a que durante la evolucion cesé la sefial Doppler del
feto acardio.

El tratamiento incluye medidas conservadoras
e invasivas. El tratamiento conservador se basa
en registros cardiotocograficos seriados, ecografia,
ecocardiografia e induccién del parto. Se pueden
utilizar medidas no invasivas para tratar de mejorar
la funcién cardiaca del gemelo bomba con digoxina
e indometacina. Se recomienda continuar con el
embarazo si el feto acdrdico no limita el crecimiento
del feto sano. También se debe llevar un control
perinatal estricto con monitorizacién Doppler de
forma semanal (14,15). En este caso se monitorizé y
no hubo alteraciones a la flujometria Doppler, por lo
que se dio manejo expectante con evaluacion cardiaca
del feto bomba y controles seriados de Doppler hasta
el término.

Cuando el feto acardico limita el crecimiento
adecuado del feto sano, se recomienda bloquear el
flujo sanguineo hacia el cordén umbilical para que el
feto acardico detenga su crecimiento y el feto sano
siga su crecimiento de forma adecuada (17-20).

282

El tratamiento mds invasivo consiste en la
interrupcién del embarazo o la interrupcion del
flujo al feto acardio mediante extraccién quirdrgica
(histerotomia con parto selectivo del gemelo acardio),
y la ligadura del cordén umbilical del acardio,
embolizacién guiada por ecografia de la arteria
umbilical con alcohol absoluto, introduccion de
espirales de platino o trombogénicas y vaporizacion
conléser (1,19,20). Estos métodos reportan resultados
exitosos; sinembargo,son técnicas de altaespecialidad
y todavia son poco accesibles en nuestro medio. Si
la gestacion tiene mas de 26 semanas y se detecta
una limitacién para el crecimiento del feto sano, se
recomienda terminar el embarazo para que el neonato
pueda seguir con un desarrollo adecuado (15,21).

En el 2006 Quintero y col. (11), publicaron un
revision segun su experiencia de 74 casos de fetos
con secuencia TRAP, de los cuales 65 pacientes
fueron considerados candidatos para la cirugia, y
de estos 51 pacientes fueron sometidos oclusién del
cordén umbilical via fetoscopia. La supervivencia
global perinatal para los fetos bomba sometidos a
este procedimiento fue del 6 5% (33/51 pacientes)
versus 42,9 % (6/14 pacientes) de los fetos que no se
sometieron a la oclusién del cordén umbilical. Los
resultados perinatales en pacientes quirdrgicos fueron
significativamente mejores que con el tratamiento
expectante o conservador. Con una edad gestacional
significativamente mayor al parto (36 semanas). No
hubodiferencias significativas en el resultado perinatal
en relacién con la técnica quirdrgica especifica que
se utilizé.

En el Cuadro 1 se muestra una recopilacién de
casos de fetos acardios, sus aspectos demogréficos,
tratamiento y datos antropométricos.
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Cuadro 1

Fetos acardio. Descripcién de casos recopilada por Finali y col.

Autor #  Edad Gestas Diagnodstico Corionicidad/ Intervencién Culminacién  Sexo PesoPromedio
Ca- Materna (edad Amnionicidad prenatal embarazo (feto (€3]
sos (afios) gestacional) sano) Sano
acardio
Fleitas 1 Cesarea Femenino
y col.? 36 sem + 2) 1450 655
Venezuela 3 27,66 2-3 29 Monocorial/ Ninguna 3 dias
1989 Monoamniético (3) Masculino
2 [€))
Vaginales
24 sem-
32 sem
Brassard 7 Cesareas Femenino
y col.!® 9 3033 - 20,7 -— Ninguna (8) 1787,87 181442
Canada 2 Masculino
1999 Vaginales 1)
Blaicher Cesarea
y col.? 1 26 1 22 Monocorial/Biamniético ~ Expectancia 42 sem  Femenino 2 860 ---
Austria Feto
2000 acardio
47XX
Porreco Ablactacién Vaginal
y col.* 1 29 1 12 Monocorial/ Percutanea 39 sem  Masculino 2 657 ---
EE.UU Monoamniético Laser
2003 17 sem + 3d
Sepulveda Bicorial/Triamnidtico Ablactacion
y col.® ?) Percutdnea  Cesdreas
Chile 5 344 0-3 15,2 Bicorial/Biamniético Laser 17 sem 5) -— 2 083 1038
2003- [€)) 2) 31 sem—
2008 Monocorial/Biamniético Ninguna (2) 37 sem
(1) Amniodrenaje
Monocorial/Triamniético 1)
(D
Faria y 1 Cesarea Femenino
col.?® 2 24 2-3 25,5 Monocorial/Monoamniético Expectancia 30 sem 13325 1050
Brasil [€)) 1 Vaginal
2004 Monocorial/Biamniético 31 sem  Masculino
(D
Wong y col.”’ Cesdrea
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