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RESUMEN
Objetivo: Presentar un caso de gemelo acardio a término.
Caso: Paciente de 28 años de edad, II gestas, I para, sin antecedentes patológicos personales ni noxas antes 
y durante el embarazo, ni antecedentes familiares; Inicia control prenatal donde se le realizó ecografía 
obstétrica evidenciando: Embarazo gemelar monocorial/biamniotico; primer feto: para 14 semanas por 
biometría fetal sin alteraciones anatómicas, 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 gestación cursa con infección urinaria a las 26 semanas la cual fue tratada y a las 30 semanas 
con dengue sin complicaciones.  Ecocardiograma fetal del feto 1: corazón funcional y anatomicamente 
normal.  Se dio seguimiento expectante con flujometría Doppler continúa sin afección del feto 1 hasta 
las 39 semanas + 1 día, culminando el embarazo vía cesárea segmentaria obteniéndose recién nacido 
masculino aparentemente sano y feto acardio amorfo, al cual se le realizó estudio radiológico y autopsia, 
esta última reportó gemelo acardio amorfo (milicefalo).  
Conclusión: La mortalidad 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, II 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.

CASO CLÍNICO

INTRODUCCIÓN

El gemelo acardio es la máxima manifestación 
del síndrome de perfusión arterial reversa gemelar, a 
esta alteración gemelar se le ha llamado secuencia de 
perfusión 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 corazón 
de uno de ellos (3).  Es la máxima manifestación del 
síndrome de transfusión intergemelar.  Su incidencia 
es del 1% de los embarazos gemelares monocoriales y 
su frecuencia dentro de los embarazos múltiples varía 
entre 1:35 000 a 1:48 000 embarazos (1,2).  Dentro de 
la bibliografía venezolana existen las comunicaciones 
antiguas de Will (4,5), que da cifras de 1/22 338 partos 
en la Maternidad “Concepción Palacios” y de 1/1 492 
partos en la Maternidad de Mérida.  Su presencia exige 
al feto normal (feto bomba) que le provea de flujo 
sanguíneo, y en muchos casos el tamaño del acardio 
es igual al del otro gemelo, habiéndose descrito un 
acardio macrosómico (2).  

El gemelo acardio se puede considerar un 
parásito (parásito corioangiópago acardio), ya que 
requiere el aporte sanguíneo del gemelo normal 
para desarrollarse, poniendo al feto que bombea en 
riesgo de padecer un fallo cardíaco.  El mecanismo 
fue descrito por Van Allen (6) en 1983 donde existe 
la asociación de anastomosis arterio-arteriales y 
veno-venosas en la placenta, junto con un retraso 
del desarrollo de la función cardíaca en uno de los 
gemelos al principio del embarazo.  Si uno de los 
gemelos se desarrolla más lentamente, la alteración 
del equilibrio de la presión sanguínea en los gemelos 
dará lugar a una transferencia sanguínea retrógrada del 
gemelo sano al anómalo (2).  El gemelo perfundido 
no está en conexión vascular directa con la placenta 
y la sangre entra directamente a través de una arteria 
umbilical única y sale a través de la vena umbilical 
(3).  El flujo retrógrado de sangre mal oxigenada del 
corazón en desarrollo del gemelo anómalo interfiere 
en el desarrollo de dicho corazón, que rara vez va más 
allá del estadio rudimentario de desarrollo (1).  En estas 
circunstancias tanto las extremidades inferiores como 
los órganos abdominales están mejor perfundidos a 
través de la arteria hipogástrica y las anomalías más 
severas se localizan en la mitad craneal del feto, al 
contrario de lo que ocurre en la circulación normal 
(2,3).

La apariencia patológica de los gemelos acardios 
varía considerablemente y se clasifican según varios 
criterios.  En general, la mitad superior del cuerpo de un 
gemelo acardio está muy mal formada, y en ocasiones 
no se desarrolla en absoluto.  La cabeza, columna 
cervical y miembros superiores suelen estar ausentes.  
Existe relación entre anencefalia y acardia reportada 
en el 65 % de los fetos acárdicos (7).  Son frecuentes 
el edema y las áreas hipoecoicas en la mitad superior 
del cuerpo, sugerentes de higroma quístico.  Por el 
contrario, la mitad inferior del organismo, aunque 

mal formada, está mejor desarrollada.  Este patrón 
de desarrollo se puede explicar por el mecanismo de 
perfusión del gemelo acardio.  La sangre que entra en 
el abdomen del feto es sangre no oxigenada procedente 
del gemelo normal.  Las anomalías morfológicas en el 
gemelo acardio son consecuentes con la perfusión de 
los tejidos, que reciben el aporte de las arterias ilíacas 
comunes y ramas inferiores de la aorta con sangre no 
oxigenada.  La mayor parte del oxígeno disponible es 
extraído cuando la sangre entra en el gemelo acardio, 
permitiendo un desarrollo parcial de la mitad inferior 
del cuerpo y de las extremidades.  La poca presión 
en la mitad inferior del cuerpo y de las extremidades.  
La poca presión en la mitad superior del organismo 
debida a la perfusión retrógrada y la baja saturación 
de oxígeno impide el desarrollo de esta área (1,8).  
Algunos creen que el mecanismo fundamental en el 
desarrollo de los gemelos acardios es la fecundación 
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 mayoría de los casos.  
Nyberg y col. (1), utilizando los patrones de las huellas 
del ADN concluyeron diciendo que los gemelos 
afectados son realmente monocigóticos, y calcularon 
la probabilidad de la fecundación del cuerpo polar en 
menos del 0,001 %.  

Napolitani (9) en 1960 detalló la clasificación 
y frecuencia de gemelos acardios según su forma 
corporal en: Acefalo cuando no existe estructura 
cefálica pero conserva el resto somático y las 
extremidades (65 %); Amorfo es donde no se 
distinguen estructuras cefálicas o caudales (22.%); 
Anceps es cuando existe cabeza y cuerpo rudimentarios 
(8 %); Acacornus existe una cabeza rudimentaria sin 
cuerpo (4 %); Milicéfalo semejante al amorfo pero 
con extremidades rudimentarias (1 %).

Quintero y col. (10,11) propusieron una clasificación 
para la secuencia de perfusión arterial en reversa para 
métodos sonográficos: 

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

Etapa II: la vejiga del gemelo donador no es visible 
(durante el tiempo del estudio, generalmente una 
hora), pero las mediciones Doppler no son anormales.

Etapa III: las mediciones Doppler son anormales 
en los dos gemelos, caracterizados por la ausencia o 
reversa de la velocidad del final de la diástole en la 
arteria umbilical, flujo inverso en el ducto venoso, o 
flujo venoso umbilical pulsátil.

Etapa IV: ascitis, derrame pericárdico o pleural, 
edema cerebral o hidrops fetalis.
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Etapa V: uno o los dos gemelos muertos.
A continuación presentamos el reporte de un feto 

acardio cuyo seguimiento y estudio fue realizado en el 
Servicio de Medicina Materno Fetal de la Maternidad 
“Concepción Palacios” de Caracas.

CASO CLÍNICO
Paciente de 28 años, 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 gestación, ni en 
el período preconcepcional.  Tampoco estuvo expuesta 
a infecciones clínicas recientes.  Cursa con embarazo 
de 23 semanas de gestación.  Durante la exploración 
ecosonográfica realizada se observa gestación gemelar 
monocorial/biamniótico, evidenciándose primer feto 
en presentación cefálica con frecuencia cardíaca fetal 
(FCF) de 145 latidos por minuto (lpm), 14 semanas por 
biometría fetal (BF), pliegue nucal conservado, hueso 
nasal presente, ductus venoso ortógrado trifásico, 
índice de líquido amniótico (ILA) adecuado para edad 
gestacional.  Segundo feto imagen ecomixta de bordes 
definidos, pudiéndose visualizar estructuras internas 
compatibles con eje central y posible parrilla costal, 
no se visualiza cámaras cardíacas ni polo cefálico 
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-II/III.  Dentro de la historia médica 
resalta infección 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 permaneció 
con seguimiento mediante flujometría Doppler, sin 
afectación para el feto sano (primer feto) hasta las 
39 semanas + 1 días, en que se terminó el embarazo 
mediante cesárea segmentaria obteniéndose recién 
nacido (RN) masculino, peso: 3 100 g, Apgar: 8/9 ptos, 
gases arteriales cordón umbilical fetal sin alteración.  
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 radiológico evidenciando evidencia 
eje central representado (columna vertebral), esbozos 
de miembros superiores y masa ósea que impresiona 
como hueso occipital con miembro inferior único 

constituido por dos huesos largos sin desarrollo 
distal.  La autopsia reporta: órgano tubular de 7x0,6 
cm, translúcido, 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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DISCUSIÓN

El término acardia no solo se refiere a una 
alteración cardíaca sino que involucra, también, un 
amplio espectro de anomalías morfológicas fetales, 
desde un producto amorfo, hasta un feto reconocible 
con múltiples defectos, entre ellos algunas fallas en el 
desarrollo craneal y torácico.  La vida fetal depende 

del flujo sanguíneo inverso del cordón umbilical por 
las anastomosis placentarias arteria-arteria y vena-
vena.  En estos casos, el feto sano es quien provee 
flujo sanguíneo al feto sin corazón (12,13).

El resultado de una revisión histológica de 61 fetos 
acardios, se observó que todos tenían un desarrollo 
óseo con estructuras vertebrales y en un 80 % de ellos 
existía una conexión de estas vértebras con algunos 

Figura 3.  Feto acardio cara dorsal. Figura 4.  Rx P-A Feto acardio.

Figura 5.  Corte axial que muestra discordancia ambas CA. Figura 6.  3D Feto acardio.
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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 orofarínge relacionada o no con una tráquea 
y un esófago ciego.  Las estructuras intestinales están 
presentes en un 80 % de los casos, pero las mismas 
presentan un aspecto embriológico rudimentario y 
casi siempre son ciegas.  Los riñones son a menudo 
poliquísticos o más frecuentemente displásicos, y 
puede existir un seno urogenital con diferenciación 
sexual de las gónadas y de los genitales externos (2).  

En una revisión de 10 casos de acardios, se encontró 
que todos ellos fueron gemelos monocoriónicos y 6 de 
ellos fueron masculinos.  Característicamente fueron 
encontradas anastomosis arteria-arteria en todos los 
casos en que fue posible realizar el estudio vascular 
y los cordones umbilicales mostraron, en la mayoría 
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 resultó de gran 
simplicidad, estando constituido fundamentalmente 
de vasos afluentes y efluentes (2).  Nuestro caso fue 
un embarazo gemelar monocorial/biamniótico, el feto 
acardio se encontró en su correspondiente cavidad 
amniótica rudimentaria con un vestigio de cordón 
umbilical sin conexión placentaria.

El diagnóstico ecográfico se caracteriza por la 
presencia de un feto que se mueve y crece pero 
no tiene un movimiento del corazón efectivo por 
sí mismo.  El feto anormal presenta un desarrollo 
incompleto o ausente del polo cefálico, corazón, 
miembros superiores y de numerosas vísceras.  
Los miembros inferiores están relativamente bien 
conservados, aunque son frecuentes el pie zambo y las 
anomalías de los dedos del pie (1,6).  También puede 
haber un marcado engrosamiento de la piel, hidrops e 
higroma quístico.  En nuestro reporte el diagnóstico 
se realizó a las 14 semanas de gestación y se observó 
gemelar monocorial/biamniótico, evidenciándose 
segundo feto como imagen ecomixta de bordes 
definidos, pudiéndose visualizar estructuras internas 
compatibles con eje central y posible parrilla costal, 
no se visualiza cámaras cardíacas ni polo cefálico 
ni extremidades superiores, solo una extremidad 
inferior compatible con fémur acorde para la semana 
de gestación, la longitud total de dicha masa es de 80 
mm, siendo un diagnóstico precoz.

Durante la exploración ecográfica no evidenciamos 
flujo Doppler a nivel del feto acardio, posiblemente 
debido a la claudiación vascular del feto receptor 
previa a nuestra primera valoración, en cuanto al feto 

bomba se encontraba con parámetros flujométricos 
Doppler dentro de parámetros para no afectación e 
ILA adecuado para la edad gestacional.  Sin embargo, 
los estudios Doppler muestran características 
patognomónicas de la perfusión arterial reversa.  Los 
flujos arteriales que van hacia el gemelo acardio dentro 
de la arteria umbilical, normalmente pasan por la 
arteria hipogástrica, pero ocasionalmente lo hacen por 
la arteria mesentérica superior.  El flujo venoso toma la 
dirección contraria, saliendo del gemelo acardio hacia 
la placenta (arteria umbilical del gemelo sano y arteria 
umbilical del gemelo acardio a través de anastomosis 
artero-arterial, la vena umbilical del feto acardio 
retorna la sangre hacia la placenta y al gemelo perfusor) 
(1,4).  Así pues, la dirección del flujo, tanto el de la 
vena como el de la arteria umbilical, son inversos a una 
situación normal.  El gemelo bomba puede aparecer 
normal o mostrar signos de insuficiencia cardíaca 
congestiva (cardiomegalia, ascitis, hidrotórax, 
derrame pericárdico, hepatomegalia), incluso hidrops 
y polihidramnios lo cual se asocia con mal pronóstico 
(1,3).  Dentro de los diagnósticos diferenciales, 
el síndrome de transfusión intergemelar se puede 
distinguir por la actividad cardíaca en el feto más 
pequeño.  El gemelo acardio puede confundirse con 
un feto muerto, aunque la observación revela actividad 
fetal y crecimiento en el gemelo acardio.  También 
debe plantearse como diagnóstico diferenciales el 
teratoma de placenta y feto papiráceo (1,2).  Ambos 
diagnósticos fueron discutidos durante el seguimiento 
del presente reporte y finalmente descartado por 
anatomía patológica.

Las anomalías cromosómicas 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 anomalía es que el cordón umbilical 
del feto acardio tiene en la mayoría de los casos 
una sola arteria umbilical (66 %).  Las inserciones 
velamentosas del cordón son más comunes en los 
gemelos acardios, así como en todos los embarazos 
monocoriales.  Es una patología que se presenta de 
forma esporádica no habiéndose descrito tendencias 
familiares (3).  La arteria umbilical única fue reportada 
en nuestro caso, en el primer feto (feto bomba) no 
se observaron malformaciones cromosómicas.  El 
familiograma no reportó 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 cardíaca 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 tamaño del feto acardio: cuanto más 
grande sea este, mayor será el riesgo de desarrollo de 
fallo cardíaco y muerte para el gemelo normal siendo 
útil como factor predictivo (1,3,14).  Una diferencia de 
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 desarrolló siempre insuficiencia 
cardíaca congestiva.  El parto ocurrió a las 29 
semanas ± 7,3 semanas y el peso del feto normal fue 
en promedio de 1 378 g con una desviación estándar 
(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 culminación de la gestación fue a las 39 
semanas + 1 día mediante cesárea electiva, donde se 
obtuvo un recién nacido a término, adecuado para 
edad gestacional, masculino, peso: 3 100 g y el gemelo 
acardio pesó 50 g.  

Raras veces, si bien no de manera excepcional, 
un feto con diagnóstico previo de acardias con TRAP 
presenta en un determinado momento una detención 
espontánea del flujo sanguíneo en el cordón umbilical.  
Se cree que esto se debe a una torsión del cordón 
(13).  Lo cual se cree sucedió en nuestro caso, debido 
a que durante la evolución cesó la señal Doppler del 
feto acardio.

El tratamiento incluye medidas conservadoras 
e invasivas.  El tratamiento conservador se basa 
en registros cardiotocográficos seriados, ecografía, 
ecocardiografía e inducción del parto.  Se pueden 
utilizar medidas no invasivas para tratar de mejorar 
la función cardíaca del gemelo bomba con digoxina 
e indometacina.  Se recomienda continuar con el 
embarazo si el feto acárdico no limita el crecimiento 
del feto sano.  También se debe llevar un control 
perinatal estricto con monitorización Doppler de 
forma semanal (14,15).  En este caso se monitorizó y 
no hubo alteraciones a la flujometría Doppler, por lo 
que se dio manejo expectante con evaluación cardíaca 
del feto bomba y controles seriados de Doppler hasta 
el término.  

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

El tratamiento más invasivo consiste en la 
interrupción del embarazo o la interrupción del 
flujo al feto acardio mediante extracción quirúrgica 
(histerotomía con parto selectivo del gemelo acardio), 
y la ligadura del cordón umbilical del acardio, 
embolización guiada por ecografía de la arteria 
umbilical con alcohol absoluto, introducción de 
espirales de platino o trombogénicas y vaporización 
con láser (1,19,20).  Estos métodos reportan resultados 
exitosos; sin embargo, son técnicas de alta especialidad 
y todavía son poco accesibles en nuestro medio.  Si 
la gestación tiene más de 26 semanas y se detecta 
una limitación 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 
revisión según su experiencia de 74 casos de fetos 
con secuencia TRAP, de los cuales 65 pacientes 
fueron considerados candidatos para la cirugía, y 
de estos 51 pacientes fueron sometidos oclusión del 
cordón umbilical vía 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 oclusión del cordón umbilical.  Los 
resultados perinatales en pacientes quirúrgicos fueron 
significativamente mejores que con el tratamiento 
expectante o conservador.  Con una edad gestacional 
significativamente mayor al parto (36 semanas).  No 
hubo diferencias significativas en el resultado perinatal 
en relación con la técnica quirúrgica específica que 
se utilizó.

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

Fetos acardio.  Descripción de casos recopilada por Finali y col.
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					     (1)	
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							       3d		
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							       Onfaloceles 	
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NUESTRO 							       Cesárea	
CASO	 1	 28	 2	 23 + 3	 Monocorial/Biamniótico	 Expectancia	 39 sem + 	 Masculino	 3 100		  50
							       1d
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