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SINDROME DE TRANSFUSION FETO-FETAL DE INICIO
PRECOZ: REPORTE DE UN CASO

Early onset of twin to twin transfusion syndrome: a case report

Mejias M ', Haidar S?, Pérez M~

Resumen

El Sindrome de transfusion feto-fetal (STFF) es una
complicacién obstétrica que afecta principalmente  los
embarazos gemelares monocoriales, y sin tratamiento, se
asocia a una alta tasa de mortalidad fetal. Se caracteriza
por la presencia a nivel placentario de comunicaciones
vasculares  arferio-venosas que ocasionan un fujo
unidireccional y provocan un desbalance sanguineo de un
feto a otro. FEl feto donante desarrolla hipovolemia e
hipertension, y el receptor hipervolemia y paraddjicamente
también hipertension al recibir sustancias vasoactivas del
donante. El STFF se presenta por lo general en el segundo
Irimestre y puede permanecer estable o desencadenar un
rapido deterioro en el bienestar fetal. Su aparicién en el
primer frimestre es muy rara y solo se sospecha cvando hay
alteraciones de la translucencia nucal y CRL como es el caso
que se presenta, en donde a las 13 semanas ya se evidencia
discordancia en la biometria de ambos fetos asi como de
liquido amniético, siendo a las 16 semanas donde se
establece el diagnéstico al cumplir con los criterios segun la
Clasificacién de Quintero. Se realiza fetoscopia y la
fotocoagulacion con ldser de las anastomosis placentarias
evolucionando satisfactoriamente hasta las 28 semanas
cuando presenfa rupfura prematvra de membranas. En
gestaciones monocoriales se aconseja un seguimiento
ecogrdfico adecvado, asi como la busqueda activa de
signos precoces de la enfermedad para un correcto
abordaje de esta patologia. El objetivo del presente trabajo
es el de presentar un caso relacionado con el sindrome de
transfusion feto-fetal y revisién de la literatura existente
sobre el mismo.
Palabras clave: Sindrome de ftransfusion fefo fetal,
embarazos monocoriales, STFF de Inicio precoz.

Abstract

Twin fo twin transfusion syndrome (TTTS) is an obstetrics
complication mainly  affecing monochorionic  twin
pregnancies and without treatment is associated with a high
rafe of fetal mortality. It is characterized by the presence at
the placental  level of  arterio-venous  vascular
communications that cause unidirectional fow and
imbalance of blood from a fetus to another. The donor fetus
develops hypovolemia and hypertfension, and the receptor
fluid overload and paradoxically also  hypertension
receiving substances vasoactive of the donor. TTIS occurs
usually in the second trimester and it’s may remain stable or
trigger a rapid deferioration in the fetal well-being. I¥'s
appearance in the first trimester is very rare and only
suspecfec/ when there are alferations of the nuchal
translucency and CRL as it’s the case presented, where af 13
weeks had discordance in biometry of both fetuses and
amniofic fluid. At 16 weeks the diagnosis was done
according with the criferia of Quintero stage. Fetoscopia
and laser photocoagulation is performed to ablation of
p/acenfa/ anasfomoses evo/v/ng safisfacfor//)/ until 28 weeks
when presents premature rupfure of membranes. In
monochorionic  gestations an appropriate  ulfrasound
monitoring is recommended, as well as the active search for
early signs of the disease for a correct approach to this
condition. The aim of this studly is fo present a case involving
syndrome fetal-fetal transfusion and review of the literature
on it
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INTRODUCCION

El Sindrome de fransfusion feto-fetal (STFF) afecta del 10-
15% de embarazos gemelares monocoriales y sin
tratamiento se asocia al 80-100% de mortalidad'" 2.

Su prevalencia en la préctica actual es de 1-3 por cada

10,000 nacimientos aproximadamente'".

la efiologia es desconocida pero se asocia a un
desbalance del flujo sanguineo a través de la placenta
debido a comunicaciones vasculares de un feto donante a
ofro receptor, por lo que las conexiones vasculares
placentarias entre ambos gemelos son necesario para que
esto ocurral.

El objetivo de la presente comunicacién es la
descripcion, diagnéstico y manejo de un caso clinico de
sindrome de transfusién feto-fetal de inicio precoz vy
revision de la literatura.

CASO CLINICO

Paciente de 41 afios de edad con antecedente de
esterilidad primaria por factor masculino quien fras varios
infentos fallidos de FIV desde los 35 afos logra embarazo
espontaneo, gemelar monocorial bimaniotico.

Durante su primera valoracién a las 13 semanas se
evidencia discordancia en la biometria de ambos fefos asi
como de liquido amnidtico siendo normal para feto 1y
presentando oligoamnio para feto 2, por lo que en primer
lugar el diagnéstico mas acorde corresponde con
crecimienfo intrauterino restringido (CIR) selectivo, sin
embargo a las 16 semanas se evidencia un feto 2 con
medidas muy inferiores al percentil 5 y ademds se
comprueba un STFF sobreaiadido (fig. 1).
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Figura 1. Sindrome de transfusion feto-fetal (STFF)

Feto 1 cursa con polihidramnios con un méaximo bolsillo
vertical de 9 cm y feto 2 es un stuck. El feto 1 presenta signos
de sobrecarga cardiaca con una onda A reversa en ductus
venoso, por lo que es tratado con fotocoagulacién con léser
en un Centro Hospitalario de IIl nivel y ol dia siguiente del
procedimiento el feto ex-recepfor presenta Dopp|er normal
y el feto ex-donante y con CIR selectivo flujos muy alterados.
La madre permanecia asintomdtica. A las 18 semanas se
evidencia que el feto 1 presenta un crecimiento acorde a la
edad gestacional y el resto de su ecografia morfolégica
impresiona normal. El liquido amniético y el Doppler de la
arteria umbilical son normales para la edad gestacional. El
feto 2 continGa con caracteristicas de stuck, vejiga no visible,
se piensa que por ser fambien un CIR selectivo y tener una
insercion velamentosa del cordén con poca placenta
residual tras el léser, seguird evolucionando posteriormente
como un CIR severo. También el examen detallado de la
anatomia fetal no muestra defectos morfolégicos. La
discrepancia de peso entre ambos fetos era de 32% en ese
momento.

A las 22 semanas el crecimiento, el liquido amniético y
el Doppler umbilical del feto 1 siguen siendo normales para
su edad gestacional. En el feto 2 no se evidencia
oligoamnios y su vejiga comienza a ser visible. ACM
(arteria cerebral media) y arteria Umbilical presenta un
indice de pulsatilidad (IP) normal para la edad gestacional.
DV positivos con IP >p95.

La discrepancia de peso entre ambos fetos era del 27%.

A la 25 semanas de gestacién, 9 semanas tras
fotocoagulacién con laser, ambos fetos presentan vejiga
normal, la membrana intergemelar se visualiza libre. El
peso de ambos fetos es acorde con estudios anteriores con
una discrepancia de 21,5%. Volumen de liquido amniético
y los Doppler son normales en ambos fetos.

Pero a las 28 semanas acude a urgencias por presentar
perdida de liquido por genitales. La ecografia en urgencias
reporta una cervicomefria de 18mm. Ambos fetos vivos y
con movimientos activos y con un peso fetal estimado de
1225 gr. parael feto 1y de 871grs. para el feto 2, asociado
éste Oltimo a disminucién del liquido amniético por
presentar ruptura prematura de membranas

Se inicia profilaxis antibiética, maduracién pulmonar y
se indica tocolisis con Tractocile segin protocolo del centro
y luego es referida a centro Hospitalario de Il nivel para su
manejo. A las 29 semanas de gestacién realizan cesérea




MEJIAS M. ef al.

por inicio de parto espontaneo, presentado el feto ex -
donante un sindrome de membrana hidling, sepsis clinica
por S. epidermis, hidrocefalia adquirida (triventricular) (fig.
2), con desenlace fatal. El feto ex receptor evoluciona
favorablemente hasta la actuadlidad.

Figura 2. Hidrocefalia triventricular del feto donante.

DISCUSION

Hay 3 tipos principales de anastomosis en placentas
monocoriales: venovenosa 90% (VV), arterioarteriales 85%
(AA), y arteriovenosa 15% (AV). Tanto las anastomosis AA
como las VV son conexiones directas en la superficie de la
placenta con potencial para un flujo bidireccional segon la
presién hidrostatica predominante en cada momento
(funcién protectora)®® 4. Mientras en las anastomosis AV los
propios vasos estdn en la superficie de la placenta y las
conexiones anasfométicas reales se producen en un
cotiledén, en lo profundo de la placenta con un flujo
unidireccional donante-receptor!' 3.

En la mayoria de los casos estas comunicaciones
vasculares  producirdn  un  intercambio  sanguineo
equilibrado; sin embargo solo en el 9-15% se desarrollaré
un STFF.

El llamado gemelo donante presenta una hipovolemia
relativa en respuesta al desequilibrio de las anastomosis
vasculares placentarias e induce la liberacién de sustancias
vasoactivas {vasopresina) y sobrerregulacién del sistema
renina-angiotensina (RAS). Estos desarreglos hormonales
producen oliguria, que finalmente resulta en anhidramnios
y el fenotipo "stuck twin"®).

El gemelo receptor experimenta hipervolemia que
provoca distensién de sus auriculas cardiacas por lo que se
libera el péptido natriurético atrial (ANP) y el péptido
nafriurético cerebral (BNP). Estas dos hormonas tienen
potentes propiedades natriuréticos y vasodilatadores, lo que
resulta en la poliuria fetal que finalmente, conduce a
polihidramnios en el saco del receptor. Es decir que el feto
donante desarrolla hipovolemia e hipertension, y el receptor

hipervolemia y paradéjicamente también hipertensién al
recibir sustancias vasoactivas del donante.

Todo esto da como resultado una hipertrofia cardiaca,
cardiomegalia y disfuncién cardiaca en el gemelo
receptor'®. Ademés, el desequilibrio hemodindmico puede
afectar la perfusion cerebral, provocando lesiones
cerebrales prenatales como la ventriculomegalia por
hipoxia cerebral severa.,

Por Gltimo, se inicia un movimiento de liquidos desde el
espacio intravascular hacia los espacios intersticiales, que
asociados a una obstruccién linfatica funcional conduce dl
desarrollo del hidrops fetal.

El STFF se presenta por lo general, en el segundo
trimestre y puede permanecer estable durante toda la
gestacion, regresar espontdneamente o avanzar lentamente
durante un nimero de semanas, mientras que en ofras
ocasiones se desarrolla en un plazo de dias con un répido
deterioro en el bienestar de ambos fetos'.

Cuando la enfermedad es severa aparece al principio
del 22 trimestre de la gestacién, con polihidramnios severo
y discordancia en el tamafio de los fetos.

Antes de las 14 semanas, alteraciones de la
translucencia nucal y de CRL se han asociado con
incremento del riesgo de STFF en gestaciones monocoriales
bimanioticas por lo que requeririan valoracién ecogréfica
mds frecuentes”). Matias® demostraron que la combinacién
de la presencia de ductus venos anormal en alguno de los
gemelos, combinado con una discordancia de la TN =
0,6mm intergemelar se asocia a un riesgo relativo de STFF
de 21 (IC 95% 5,47 — 98,33)19 (evidencia Ill).

Muchos centros realizan rutinariamente ecocardiografia
fetal en los casos de STFF y han observado empeoramiento

de la funcién cardiaca en etapas avanzadas'.

La mayor parte de los casos de STFF se diagnostican
segon las series sobre las 21-22 semanas, debutando mas
del 85% antes de las 26 semanas. Sin embargo, el control
en el 3er Trimesire también es necesario, ya que se han
descrito casos atipicos con presentacién a las 31-32
semanas'”.

La mayoria de las series reportan que el diagnostico se
realiza cuando los fetos se encuentran entre los estadios I-
lll, sin embargo se describe hasta un 4% de casos con un
estadio V, en gestaciones monocoriales adecuadamente
controladas mediante ecografia seriada''.

El debut por debajo de las 20 semanas se relaciona con
una mortalidad fetal précticamente del 100%. Mientras que
por encima de las 28 semanas la supervivencia mejora ya
que es posible la maduracién pulmonar y la finalizacién de
la gestacion antes del empeoramiento intrauterino.
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Recientemente, se ha descrito la secuencia anemia
policitemia en gestaciones monocoriales  conocida como
TAPS por sus siglas en inglés (Twin anemia-policitemia
sequence) y se define como la presencia de anemia en el
donante y policitemia en el receptor, diagnosticado
prenqtq|mente mediante Dopp|er de la arteria cerebral
media (ACM) valorando el pico de velocidad sistélica.

Se requieren estudios adicionales para determinar la
historia natural y el manejo de esta complicacion®®.

Para redlizar el diagnéstico de STFF se requieren 2
criterios:

1- Lo presencia de un embarazo monocorial
biamniotico,

2.- La secuencia oligoamnios-polihidramnios definido
como la presencia de oligohidramnios (columna vertical
méxima de <2 cm) en feto donante y de polihidramnios
(columna vertical méxima de > 8 cm en <20 semanas o >10
cm en >20 semanas) en feto receptor.

El sistema de clasificacion de Quintero (1999)® parece
ser una herramienta 0fil para describir la gravedad de STFF
de una manera estandarizada, a pesar de sus limitaciones
y los maltiples intentos por modificarla o desarrollar nuevo
sistema de puntuacién sigue estando apoyada por paneles
de expertos hasta que los nuevos sistemas emergentes
hayan sido validados prospectivamente.

los Estadios de gravedad segin la Clasificacion de
Quintero et al."", son los siguientes:

- Estadio I: polihidramnios feto receptor, oligoamnios
feto donante, vejiga visible en ambos fetos.

- Estadio II: la vejiga en el feto donante no es visible.

- Estadio llI: alteracién critica del Doppler, flujo diastélico
ausente o reverso de la arteria umbilical y/o flujo reverso
del ductus venoso y/o pulsatilidad de la vena umbilical, en
cualquiera de los fetos.

- Estadio IV: hidrops en uno a ambos fefos.
- Estadio V: muerte de uno o ambos fetos.

Todos los expertos coinciden en que la evaluacién
ecogréfica en todos los embarazos gemelares monocoriales
debe ser seriada, por lo general a partir de las 16 semanas
y continuando aproximadamente cada 2 semanas hasta el
parto.

En cuanto a las opciones de tratamiento descritas para

STFF incluyen:

Conducta expectante, amnioreduccién, septostomia
intencional para igualar el nivel de liquido amniético en
ambos sacos, fetoscopia y fotocuagulacién con laser de las

anastomosis placentarias y/o reduccién selectiva de fetos!'"
13)

El manejo expectante solo es factible en estadios
precoces (I) ya que tiene muy mala tasa de supervivencia en
estadios avanzados, por lo cual existe consenso en que se
debiera ofrecer tratamiento en estos estadios.

En una revisién sistemética para la Cochrane Library en
2007, los autores hacen hincapié en la necesidad de contar
con mds estudios para evaluar el efecto del fratamiento en
etapas mds leves de la enfermedad (Quintero | y 1) y
conocer los resultados a largo plazo de los estudios
evaluados para la revision™.

Las alternativas terapéuticas utilizadas con mayor
frecuencia son: amniodrenaie seriado, fotocoagulaciéon con
laser de las anastomosis placentarias y feticidio selectivo.

El amniodrenaije seriado permite controlar el volumen de
liquido amniético, no requiere una gran habilidad técnica y
estd ampliamente disponible, ademés prolonga el
embarazo y mejora la condicién fetal al disminuir la presién
intrauterina, aunque no protege al gemelo sobreviviente en
caso de muerfe de uno de los gemelos y es solo efectivo en
casos leves de STFF. La tasa global de sobrevida fue de 78%
(sobrevida de ambos gemelos 48,4%, sobrevida de dl
menos un gemelo 70,8%)"4.

La coagulacién con laser de los vasos anastométicos esté
dirigida a tratar en teoria el origen de la enfermedad. El
estudio randomizado controlado Euro-fetus,!'® compard la
amnioreduccién seriada con la coagulacién con léser en
STFF en embarazos menores de 26 semanas. En este estudio
la sobrevida, edad gestacional al parto y peso al nacer
fueron significativamente mayores y la frecuencia de
leucomalasia periventricular significativamente menor en el
grupo tratado con léaser comparado con amniodrenaje. En
una revisién de las distintas series publicadas, que incluy6
sobre 1300 casos de STFF, se observé una sobrevida global
aproximada de 65%, siendo de 50-70% para ambos fetos,
de 70-93% para al menos uno y mortalidad de ambos en
un 15-20%"9.

En un intento por optimizar el tratamiento se han llevado
a cabo estudios en donde se andlizan los pasos
fundamentales para redlizar con éxito la fotocoagulacion
con léser y se comparan diferentes técnicas desde las no
selectiva como la Técnica de Salomén la cual se basa en la
teoria de que no todas las anastomosis son visibles
endoscépicamente vs la técnica selectiva de Quintero que
intenta  identificar adecuadamente las  anastomosis
vasculares placentarias y que en algunos estudios se ha
asociado con mayores tasas de éxito y mds bajas tasas de
STFF persistente o recurrente!'”).
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CONCLUSIONES

En nuestro caso la oportuna valoraciéon ecogréfica y el
hallazgo de signos precoces de la enfermedad permitio
ofértale un tratamiento que de momento ofrece las mejores
tasas de éxito, mejorando ostensiblemente su resultado
obstétrico ya que de no hacerse un diagnéstico y
tratamiento  oporfuno  hubiese  terminado  muy
probablemente con la perdida precoz de ambos fetos.

La falta de una historia natural predecible para el STFF
plantean un refo importante para el cuidado médico de
gestaciones  monocoriales-biamnioticos, ya que su
progresién aunque suele ser gradual, en ocasiones puede
ser brusca y evolucionar répidamente hasta la muerte fetal.

Una ecografia seriada y la bosqueda activa de signos
precoces de la enfermedad ayudaran a correcto abordaje y
seguimiento, asi como la eleccion més adecuada de
tratamiento para obtener buenos y aceptables resultados
obstétricos y perinatales.
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