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Resumen

El sindrome transfusional feto fetal fue descrito por primera vez en 1875 por el obstetra
aleman, Friedric Schatz. Quien demostro las anastomosis arteria-arteria que ocurrian en gemelos
idénticos y que poseian una placenta monocorial a lo cual denomind “tercera circulacion”, los
cuales también mostraban una discordancia entre polihidramnios-oligohidramnios, feto receptor y
feto donador respectivamente, y la cual se presenta con una tasa que va de tres a cinco por 1000
nacimientos anuales de los embarazos monocigoticos con una prevalencia del 10-17%.

El sindrome transfusional feto fetal no es solo una problematica por los partos pretermino
ocasionados por el exceso de liquido amniotico en aumento sino también que uno de los gemelos
perezca intrauterinamente, que suele ser el gemelo donador. Al ocurrir esto el nivel de liquido
amniotico se estabiliza, pero se presenta un alto riesgo de sangrado en el feto receptor que llevara
subsecuentemente a una paralisis cerebral, en el feto receptor. Ante esta serie de eventos se han
venido desarrollando y buscando formas para abordar de la manera mas optima y adecuada con la
finalidad de evitar las complicaciones a largo plazo en estos gemelos, considerando que entre mas
temprano se trate menor serd el grado de afectacion ya que es de las patologias obstétricas con
mayor tasa de mortalidad hasta un 90% sin tratamiento.

Abordando al sindrome de una manera temprana por medio de estudios ultrasonogréaficos
en la que se encontrard una discordancia de liquido amniotico previo a las 20 semanas de gestacion
en las que puede presentarse en alguno de los cinco estadios de Quintero que valoran la severidad
del cuadro.

Existen también alteraciones como: disfuncion cardiaca, alteracion en patrones Doppler del
conducto venoso, vena umbilical, y arteria umbilical, pero son inconstantes en el feto receptor. Sin
embargo, la parélisis cerebral es de las consecuencias mas graves a evitar y se produce al inducirse
por la hipovolemia el feto donador que activa el sistema renina angiotensina aldosterona, que lleva
a que la angiotensina Il ocasione una hipoperfusion renal e incremento de resistencias placentarias,
empeorando el oligohidramnios. Afadiendo al problema encontrado ultrasonograficamente hay
que saber que a menor edad gestacional a la que se presente el sindrome peor la prognosis de ambos

fetos.
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CAPITULO I: INTRODUCCION

Planteamiento del problema

Este sindrome, es una de las graves complicaciones de las gestaciones gemelares
monocoriales. Se produce como consecuencia de las anastomosis vasculares unidireccionales
(predominantemente arteriovenosas), entre los territorios placentarios de ambos fetos. (Pantoja M.,
Frias Z., Marchena A., 2016, p.503).

El sindrome de transfusién feto fetal (STFF) se define como la presencia de la secuencia
oligoamnios/polihidramnios graves en una gestacion monocorial. EI STFF complica un 10-20 %
de este tipo de gestaciones, y se considera que es debido a un desequilibrio hemodindmico entre
los dos fetos por la presencia de comunicaciones vasculares que hay entre los dos cordones a nivel

de la placenta unica (Garcia K y Salgado L,2014, p.52).

La tasa de presentacion de embarazos monocigoticos es de aproximadamente tres a cinco
por cada 1000 nacimientos al afio, encontrdndose como factores de riesgo al momento de la
fecundacién el uso de medicamentos estimulantes de fertilidad, edad materna temprana o avanzada
(menor de 17 afios 0 mayor de 35 afios, respectivamente), paciente multipara, area demogréfica,
antecedentes familiares e indice de masa corporal mayor de 30 kg/m2 5-7. De estos embarazos
monocoriales-biamnioticos la incidencia del STFF es de uno en 40 a 60 embarazos, lo que
corresponderia al 9-15% de las gestaciones monocoriales. (Martinez J. 2015, p.242).

El sindrome ocurre entre las 16-24 semanas de gestacion, se diagndstica al realizar un
ultrasonido que se estadifica mediante los criterios de Quintero que ayudan a calcular el pronostico
de sobrevida de los gemelos, pensando siempre en un peor pronéstico en aquellos que presentan
estadiajes mas altos, luego continuar con una valoracion cardiaca de los gemelos por doppler, y

una medicién de la longitud cervical.

Dicho sindrome alcanza tasas de mortalidades entre 80-100%, de no recibir tratamiento,

con un porcentaje elevado (15-50%) presentara secuelas neurologicas. Razén por la cual en paises



desarrollados que cuentan con técnicas terapéuticas avanzadas durante el periodo fetal ademas de
un diagnostico prenatal, mejoran de manera significativa el prondstico y la efectividad. (Monge C.,
2018, p.13-14).

Sin embargo, en paises subdesarrollados, se observa un pronostico desalentador lo que se
reflejard con una pobre calidad de vida. El estadiaje se realiza en funcion de los hallazgos
ecogréaficos y se utiliza la clasificacion de Quintero, cuyo objetivo es concretar el prondstico segun
la gravedad del cuadro (Pantoja M. et al, 2016, p.509).

Dentro del abordaje terapéutico para este sindrome se encuentra el manejo conservador,
amniorreducciones seriadas, septotomia amnidtica, técnicas feticidas selectivas y técnicas de
ablacion laser. Sin embargo, los tratamientos pierden su efectividad y aumentan el riesgo a
complicaciones entre méas avanzado en el embarazo se identifiquen. Lo que nos lleva a observar un

aumento en la incidencia y prevalencia de las secuelas neurolégicas. (Molina S.,2016. p.235).

Este desconocimiento lleva a una alta prevalencia de poblacion con secuelas neurolégicas,
que lleva a la pregunta Podrian ser evitables al detectarse tempranamente al tener conciencia tanto
de las complicaciones de este sindrome como una sospecha temprana por parte del clinico serian

vitales para una mejor calidad de vida y mejor prondstico.

Razon que nos hace plantearnos cual seria el mejor tratamiento para disminuir las posibles
complicaciones y el por qué no se realiza un abordaje temprano y precoz de dicho sindrome para

mejorar tanto el prondstico como la sobrevida de dichos pacientes.



Objetivos

Objetivo general

o Analizar las posibles complicaciones del sindrome transfusional feto-fetal y
la eficacia en los tratamientos valorando el prondstico y calidad de vida post natal segun

investigaciones realizadas a nivel internacional en el periodo 2013-2018.

Objetivos especificos

o Distinguir las posibles complicaciones del sindrome transfusional feto-
fetal.

° Reconocer los diferentes tratamientos de sindrome transfusion feto-fetal a

nivel nacional e internacional.

o Evaluar el pronostico y calidad de vida post natal del sindrome transfusional

feto-feta.



Justificacion

El objetivo de esta investigacion radica en mostrar las diferentes complicaciones y los
posibles tratamientos para el sindrome transfusional feto-fetal. Segun Rueda” El embarazo gemelar
ha sido por muchos afios objeto de estudio dadas las amplias complicaciones que suelen presentarse
con importante frecuencia, mas adn cuando la incidencia de los embarazos multiples ha ido en
aumento en el ultimo decenio debido a la implementacion de técnicas de reproduccion asistida e
induccion de la ovulaciénn, presentadoce en 18- 26 casos por cada 1000 nacimientos, y alcanzando
prevalencias hasta del 35% en Estados Unidos”. (Ruiz N., 2016.p. 62).

Si bien, la tasa de gemelos monocigoticos se mantiene a nivel mundial, alrededor del 35%,
la manifestacion de los gemelos dicigdticos varia segun diferentes ritmos, las caracteristicas de la
poblacion, antecedentes familiares y variaciones en la frecuencia de poliovulacién. En embarazos
monocigo6ticos compartir o no la placenta depende de la division celular, por lo que al ocurrir antes
de la formacionn del blastocisto se obtendran dos placentas separadas (bicorial) y gemelos
diamnioticos (25 % de gemelos monocigoticos), pero al ocurrir luego de la divisidn celular se
formara una sola placenta y dos amnios por separado, monocorial y diamniético (75% de gemelos
monocigoticos). (Ruiz N, 2016).

Al ocurrir division posterior a la formacién del saco amniético se presentara la condicion
monocorial-monoamniético, con una frecuencia <1%. Por lo que establecer la corionicidad de los
embarazos multiples es fundamental, ya que entre mas temprano se detecte mas facil es el
diagnostico. Cerca del 15-20% de los embarazos gemelares monocoriales diamnidticos se
complicaran con el sindrome de transfusion feto-feto, en el cual se produce un desequilibrio en

sangre mediante una red de transfusidn desde un feto donante hacia otro receptor.

Debido a la baja la resistencia vascular, se producen grandes cambios de volumen de sangre
que mediante las anastomosis arterio-arteriales permiten la compensacién de los cambios de
volumen que posteriormente llevaran a la produccion de anastomosis arterio-venosas
unidireccionalmente, y por otro lado, facilitaran el cambio de sangre hacia el co-gemelo
eventualmente hipotensor (donador), con la consecuente hipovolemiay el riesgo de encefalopatia

hipdxico-isquémica en el gemelo normotenso (receptor).



El feto donante de volumen sanguineo, se desarrolla un cuadro caracterizado por
oligoamnios, anemia, ausencia de visualizacion vesical por falta de liquido amnidtico, restriccion
de crecimiento como consecuencia del menor aporte de sangre y fendmeno de "stuck twin” por
plegamiento de la membrana amnidtica sobre el feto derivado del oligoamnios. En el feto receptor,
se observa el cuadro inverso, caracterizado por polihidramnios, cardiomegalia, fendmenos
tromboticos y alteraciones circulatorias derivadas del exceso de volumen recibido por el territorio
placentario fetal. (Pantoja M. et al, 2016).

En esta investigacion se mostrara las posibles terapias para el sindrome transfusional feto-
fetal. Buscando de esta madera ampliar las opciones en el manejo6 en su tratamiento en la poblacion
que no ha tenido resultados satisfactorios en esta patologia analizadora diferentes investigaciones

realizadas a nivel nacional e internacional.

Actualmente existe una amplia variedad de alternativas de manejo para el sindrome de
transfusion feto-fetal, contemplando alternativas expectantes o0 métodos invasivos. Cada alternativa
tiene riesgos y beneficios de uso, escoger cual método es el mas indicado depende de las
caracteristicas de la gestacion, la severidad del sindrome y la decision del médico tratante (Rueda,
N, 2016. p. 67).

Se ampliara los conocimientos en el personal de salud, en cuanto a terapias del sindrome
transfusional feto-fetal e informar a la poblacidn sobre las diferentes opciones terapéuticas que
existen hoy en dia. De esta manera los médicos se veran beneficiados al obtener conocimientos
para crear una opcion terapéutica individual para cada caso en especifico, tomando en cuanto las
necesidades de los pacientes y su conveniencia.

Por tales razones decidimos realizar este estudio que nos permita conocer la incidencia que
tienen los embarazos gemelares, sus posibles complicaciones y el manejo mas conveniente en el

tratamiento de la patologia del sindrome transfusional feto-fetal.



Antecedentes

El sindrome transfusional feto-feto (STFF) es asociado con una secuencia de
polihidramnios en el saco vitelino de un gemelo y un oligohidrmanios en el saco vitelino del otro,
descrito por primera vez cuando se describieron “vasos que pasan en placentas gemelas” en 1687
por Stalpart van Der Wiel. Sin embargo, no fue hasta que Spaeth (1860) y Heuter (1845) escribieron
acerca de las anastomosis en placentas monocoriales.

Situacién que llevd al anatomista australiano Hyrtl a producir un atlas de la circulacién
placentaria y como esta generaba las anastomosis tanto superficiales como profundas,
desconociendo su importancia. Cosa que tomo relevancia en 1875 cuando Schatz, médico aleman,
posterior a un parto inmediatamente calentd, lavo la sangre e inyectd solucion de color a la placenta
demostrando asi las anastomosis intergemelares en gemelos idénticos. (Glennon C., Shemer S.,
Palma-Dias R., Umstad M. 2016).

Tras el hallazgo de la circulacién fetoplacentaria en 1886 Schatz describe por medio de un
estudio realizado a 24 placentas mocoriales gemelares donde observo tres sistemas circulatorios
que facilitan el intercambio sanguineo entre gemelos. Ademas de las dos circulaciones
individuales, reconoci6 'el area de transfusion' dentro del 'distrito velloso' de la placenta a lo que
nombra la “tercera circulacion”, la que se pensaba estaba compuesta por 5-10% de la circulacion
perteneciente a cada gemelo.

Lo cual trae introdujo las posibles consecuencias negativas que generaria este hallazgo, a
lo que propone un “sistema hidraulico” activo para contrarrestar esta patologia. Con lo que Mutel
and Vermelin luego sugieren que sucede a nivel de las anastomosis mas superficiales. (Glennon C.
Etal p. 168).

Posterior al mayor conocimiento sobre la distribucion de estas anastomosis en 1940
Resinelli and Ferroni mencionan que estas anastomosis usualmente se encuentran en un balance, y
que cuando se interrumpe afiadido a que los vasos mas superficiales no pueden compensar la
disparidad en la asimetria de las anastomosis conllevaba a una condicion de riesgo para los
gemelos. (Gedda, L. 1961).

Estos hallazgos fueron confirmados por Werner, quien cre6 modelos de anastomosis
superficiales y profundas en 1948, De Camillis y Tammeo inyectaron un tipo de colorante

radiopaco dentro de la vasculatura de las placentas gemelares monocoriales, que logro llevarles a



identificar el nimero, el volumen, la posicion asi como también la naturaleza de estas anastomosis
a través de rayos X mediante esta técnica, demostraron que las anastomosis arteriovenosas siempre
son profundas, y el numero de estas deberia ser igual en cada direccién. (Glennon C. Et al p. 169).

No fue hasta en 1965 cuando Naeye, un patologo estadounidense, identificara los efectos
cronicos de la deprivacion nutricional en los organos del feto donador, factor que llevaba a un
aumento en el hematocrito y su subsecuente cardiomiopatia e hipertension en el feto receptor.
Tradicionalmente, esta discordante concentracién de hemoglobina entre gemelos neonatales se usé
en el diagndstico, al igual que una diferencia en el color de la piel y la discrepancia en el peso al
nacer de mas del 20%. (Naeye, R. L. 1965).

Desde inicios de 1980 Bajora usé la ultrasonografia para comparar la vasculatura en
placentas monocoriales en las que demostrd que existia una anastomosis arteriovenosa que sugeria
una escasez en las conexiones vasculares que llevaban a un flujo sanguineo desigual entre ambas
porciones planetarias. (Bajora, R., Wigglesworth, J., & Fisk, N. M. 1995).

Con la ultrasonografia como gran ayuda se pudo obtener mayor conocimiento sobre el
manejo de STFF en los afios subsiguientes. Como lo hacia en el afio 1999 Suzuki, médico japonés,
que estudio la arteria cerebral media (ACM) y la arteria umbilical (AU) de embarazos gemelares
que ya presentaban este sindrome.

También identificé los valores de indice de pulsatilidad (PI) en AU y estos demostraron ser
significativamente mayores en el gemelo donador. Estos resultados sugirieron una ausencia de la
redistribucion del flujo sanguineo en fetos con restriccion de crecimiento afectados por STFF. El
criterio diagndstico es la deteccidon de velocidades elevadas persistentes sobre 1,5 MoM en un
donador, y bajo 0,8 MoM en el receptor. Paraddjicamente, la anemia se detecta en el feto receptor
con mayor frecuencia, y el manejo mas apropiado esta aun por conocerse. (Suzuki, S., Sawa, R.,
Yoneyama, Y., Otsubo, Y., & Araki, T. 1999).

El STFF se produce en embarazos monocoriales y desde el punto de vista fisiopatoldgico
se produce como resultado de un intercambio desbalanceado de sangre entre los fetos a través de
comunicaciones vasculares de la placenta, resultando un feto donante y otro receptor.

Y los cuales se ha demostrado pueden estar presentes hasta en un 85% de estos embarazos

a los cuales, al no ofrecerles algin tipo de tratamiento, se observa un empeoramiento en el



prondstico que puede llevar a una elevada mortalidad perinatal que supera incluso el 80%. (Taylor,
M et al 2002, p. 125).

El STFF es la complicacion mas comun entre los embarazos monocoriales alcanzando entre
un 5-15% dentro de los cuales pueden se pueden presentar sus complicaciones severas entre las
que encontramos: el empeoramiento del polihidramnios con el parto prematuro subsecuente,
ademas del hidrops secundario a la falla cardiaca generada. (Weir, P. E., Ratten, G. J., & Beischer,
N. A. 1979).

Los primeros criterios de diagnostico prenatal para STFF se derivaron de datos neonatales
utilizando pesos discordantes mayores al 20% y hemoglobina de >5 g/dl. Estos han sido
ampliamente criticados ya que los pesos discordantes y la hemoglobina se pueden ver en casos de
restriccion de crecimiento intrauterino (RCIU) en ausencia de STFF.

La evidencia reciente del muestreo de sangre fetal ha demostrado que la discordancia en la
hemoglobina rara vez estd presente en STFF, también se ha demostrado que esperar una
discordancia de peso del 20% antes del diagnéstico de TTTS da como resultado una enfermedad
mas grave.

Sin embargo, con el advenimiento de nuevos criterios diagnosticos para estandarizar los
tipos de STFF, como el modelo propuesto por Quintero en 1999, el que sigue vigente hasta hoy en
dia. Dicha clasificacion subdivide en 5 estadios al STFF mediante ecografia ayudando a valorar el
pronostico tanto del gemelo receptor como del gemelo donador, lo que hizo dejar en claro la
infravaloracion hasta ese momento sobre esta patologia, la cual es notada por un alza en la
incidencia que llega hasta un 35%. (Quintero R., Morales W., Allen M., Bornick P., Johnson P.,
Kruger M., 1999).

Para realizar el diagnéstico del STFF, debemos tamizar a las pacientes que presenten un
embarazo monocorial biamniotico con discordancia en el liquido amniotico entre los dos gemelos
para luego proceder a la realizacién de una ecografia cada 15 dias para valorar la aparicion y/o
progresion, en casos leves-moderado (Grado I-11) del sindrome. En cada una de estas ecografias
quincenales debe evaluarse el crecimiento, el bolsillo vertical maximo de liquido amnidtico y el
Doppler de arteria umbilical. (M. Yamamoto 2009, p. 240).

La realizacion de amniodrenaje a repeticién con la finalidad de reducir el volumen de

liquido se habia considerado como el tratamiento de eleccion, sin embargo, desde el inicio en la



implementacion de la fotocoagulacion laser en el afio 1995 se ha venido implementando la cirugia
como primera linea de tratamiento, la cual va dirigida a la coagulacion de los vasos a nivel del
septum Inter gemelar y con la que se han llegado a tratar mas de 1000 casos hasta el afio 2007.

En 1990, De Lia et al. realiz6 el primer tratamiento de STFF usando laser fetoscopico para
foto coagular las comunicaciones vasculares a nivel de la placenta. Las tasas de supervivencia han
sido consistentemente entre 53 y 69%. Curiosamente, estos estudios informan una menor
incidencia de anomalias neuroldgicas (4-6%) para la fotocoagulacion con laser en comparacion
con la amnioreduccidn. (De Lia JE, DP Cruikshank, WR Keye 1990).

La demostracion del beneficio de la fetoscopia y fotocoagulacion con laser por sobre el
amniodrenaje, fue publicado en el afio 2004, donde se demostrd un aumento de la sobrevida a 6
meses del parto de 51% en amniodrenajes a 76% en la fetoscopia-laser, con una sobrevida sin dafio
neuroldgico de 31% en amniodrenajes y 52% con fetoscopia-laser. (M. Yamamoto 2009, p.240).

Esta terapia permite una sobrevida de por lo menos uno de los gemelos en el 76% de los
casos, y unatasa de dafio neuroldgico no superior al 2%. Sin embargo, a pesar del indudable cambio
en el pronostico de este tipo de gestaciones con la introduccion de la terapia laser, esta técnica no
esta exenta de riesgos inmediatos y/o a largo plazo. (M. Parra et al 2011, p. 43).

La interrupcion legal del embarazo, que previamente era una alternativa, actualmente esta
muy cuestionada, ya que hay multiples opciones terapéuticas, por ejemplo: Interrupcion selectiva
ante gestaciones en las que el STFF compromete la viabilidad de uno de los gemelos (feticidio
selectivo), oclusién del corddn, amnioreduccion seriada del saco del receptor, la septostomia de la
membrana Inter gemelar en donde no hay diferencias significativas en cuanto a mortalidad global
y tiempo de nacimiento del feto. (Taylor, M et al 2002, p. 1257).

Tradicionalmente, la historia natural de STFF es de mortalidad fetal casi segura, con otras
complicaciones graves, que incluyen el empeoramiento del polihidramnios con el parto prematuro

posterior, e hidrops secundario a insuficiencia cardiaca. El sistema de estadificacion de
Quintero ofrece la capacidad de predecir el prondstico por etapa. Sin tratamiento, el TTTS en etapa
| confiere una tasa de supervivencia global del 86%, con progresion a una etapa mas alta en 10-
30% por ciento de los pacientes; es decir, tres cuartas partes de los pacientes con TTTS en estadio

| permanecen estables o regresan espontaneamente (Glennon C. Et al, p.169).
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El STFF tiene una alta mortalidad, cercana al 90%, y secuelas especialmente neurologicas
en los sobrevivientes. Inicialmente la incorporacion del amniodrenaje produjo una disminucién de
la mortalidad, pero manteniendo secuelas neonatales relativamente altas. Posteriormente, y
aceptado en la actualidad como la terapia de eleccion en este tipo de casos, se introdujo la
coagulacion laser de las comunicaciones vasculares causantes del STFF. (M. Parra et al 2011, p
43).

Entre estas ultimas, recientemente un grupo francés describié la aparicién de
complicaciones luego de los 7 dias de un procedimiento considerado como exitoso, y las
denominaron tardias. Estas complicaciones son la secuencia anemia-policitemia (SAP), la
reaparicion de la TFF y la muerte de uno o ambos gemelos, las cuales tiene una incidencia cercana
al 30%. (M. Parra et al 2011. p .43).

Luego del tratamiento, los fetos no estdn libres de complicaciones y no pueden ser
considerados como gemelares normales a pesar de la tedrica “bicorionizaciéon”. Ha ocurrido un
importante proceso de coagulacion placentaria, con necrosis de una parte de ella que puede dejar
una distribucion placentaria discordante o insuficiente. La muerte de un feto ocurre en cerca del
20% luego del procedimiento, pudiendo afectar a donantes o receptores. Diversos estudios han
buscado detectar factores de riesgo preoperatorios para predecirla. (M. Yamamoto 2009. p .244).

Las causas de muerte son aun desconocidas para la mayoria de ellas, sin embargo, se
presume que las principales son la insuficiencia placentaria, la insuficiencia cardiaca, la persistencia
de la transfusion feto fetal y la secuencia anemia policitemia (7), llamada recientemente “TAPS”
por “twin anemia polycythemia sequence. (M. Yamamoto 2009.p. 244).

En Costa Rica, se realiza por primera vez en Centroamerica un proceso en el afio 2013,
utilizando la técnica “ablacion laser de anastomosis vasculares”, a través del Dr. Gustavo Fonseca
y su equipo, mediante el programa llevado a cabo en el Hospital Calderon Guardia. Hoy en dia
sigue siendo la técnica implementada con un elevado porcentaje de éxito en el tratamiento. (Astua,
R., 2016).

La motivacion para intervenir quirdrgicamente al feto ha sido la constatacion de ciertas
anomalias congénitas con cambios irreversibles que ya se han producido en el momento del
nacimiento, por lo que la intervencion en utero podria prevenir la progresion continua de la

anomalia, reducir la fisiopatologia y prevenir la muerte fetal. Durante las Gltimas tres décadas, la
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cirugia fetal ha evolucionado de un concepto de fantasia a un campo de la medicina. Técnicas para
la histerectomia abierta, de minimo acceso, fetos copia, y acceso percutaneo fetal guiado por
ultrasonido, estan bien establecidas. (Carballo, W e Bustillos, J 2018, p,600).

La presentacion clinica depende de si el feto es donante o receptor de volemia, que
condicionara las posibles complicaciones de cada uno de ellos. En el feto donador se desarrollara
oligoamnios, anemia, ausencia de visualizacion vesical por falta de liquido amnidtico, restriccion
de crecimiento como consecuencia del menor aporte de sangre y fendmeno de "stuck twin™ por
plegamiento de la membrana amnidtica sobre el feto derivado del oligoamnios. (Monge, C 2018,
p.14).

Para el manejo, se describe la conducta expectante, que logra una sobrevida del 90%
aproximadamente, y también est el manejo profilactico desde la semana 16, con procedimientos
agresivos desde la deteccion del flujo sanguineo reverso. El tratamiento prenatal se indica cuando
hay datos que empeoren el pronostico y puede ir desde un amniodrenaje hasta distintas técnicas de
oclusion de la arteria umbilical a traves de ultrasonido o fetos copia. Estas ultimas han tenido
mejores resultados antes de las 24 semanas. En este caso, por la referencia después de las 24
semanas de gestacion, el manejo expectante era lo mas indicado, ya que habia un feto sin hallazgos
relevantes que comprometieran su bienestar y uno que ya se encontraba malformado. (Carballo, W
e Bustillos, J 2018, pp.602-601).

El diagnostico es exclusivamente ecogréfico, basandose en la discordancia de liquidos, la
presencia o ausencia de vejiga y las alteraciones en el estudio Doppler de la arteria umbilical y del
ductus venoso. Se recomienda realizar ecogréaficas seriadas cada 2 semanas desde la semana 16 de

gestacion hasta el parto los embarazos monocoriales. Podemos definir antes de la semana
20 de gestacion como polihidramnios a aquel Indice de Liquido Amnidtico (ILA) mayor a 8 cmy
oligohidramnios con un ILA menor a 2 cm; y posterior a la semana 20 un ILA mayor de 10 cm
para polihidramnios. (Monge, C 2018, p.14).

El ultrasonido ha sido un instrumento importantisimo en el desarrollo del diagndstico fetal,
laintervencion y el tratamiento; y sigue siendo la piedra angular en la identificacion de la necesidad
y como guia en la cirugia fetal. La determinacion precisa del procedimiento quirirgico correcto a
seguir es fundamental. Una vez que el diagnoéstico se establece, la ecografia puede revelar hallazgos

adicionales y proporcionar informacion de pronéstico importante. Cuando la cirugia fetal se lleva
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a cabo, el ultrasonido intraoperatorio colabora en los aspectos técnicos del procedimiento y en el
monitoreo fetal. (Carballo, W e Bustillos, J 2018, p,600).
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CAPITULO II: MARCO REFERENCIAL

Fisiopatologia del sindrome transfusion feto-fetal

Es de vital importancia para esta investigacion mostrar detalladamente la fisiopatologia de
sindrome transfusion feto-fetal. Y de esta manera mostrar las formas en las que se ve afectados los
embarazos monocoriales que presentan anastomosis placentarias.

Las anastomosis placentarias vasculares parecen ser transversales en embarazos mono
coridnicos, participando en la génesis de diversas complicaciones, en particular el sindrome de
transfusion feto-fetal (STFF). Schatz, con los primeros estudios sobre STFF, sefial6 la existencia
de estas complicaciones. anastomosis, que justificaria la sangre de uno de los gemelos, el gemelo
donante, que se desvia al gemelo receptor. EI nimero, el tamafio y el tipo de anastomosis parecen
desempefiar un papel etioldgico clave. Los estudios de inyeccion de contraste posparto de la
placenta han identificado cuatro tipos de anastomosis placentarias: arteriovenosa (AV),
venoarterial (VA), arterial (AA) y venosa (VV). (Correia J 2011, p.30).

En las placentas monocoridnicas puede identificarse cualquiera de los tipos de anastomosis
por lo regular, el STFF crénico es consecuencia del flujo unidireccional a través de anastomosis
arteriovenosas. La sangre desoxigenada que procede de la arteria placentaria donante es impulsada
a un cotiledén compartido por el receptor (fig. 45-20). Una vez completado el intercambio de
oxigeno en la vellosidad coridnica, la sangre oxigenada deja el cotiledén por medio de una vena
placentaria del gemelo receptor. El flujo unidireccional, salvo que se compense a través de
anastomosis arterioarteriales, provoca desequilibrio en los volimenes sanguineos. (Cunningham,
F, Kenneth J. Leveno, Steven L. Bloom, Catherine Y. Spong, Jodi S. Dashe, Barbara L. Hoffman,
Brian M. Casey, Jeanne S. Sheffield 2015cap48).

Se cree que el sindrome de transfusion gemelo a gemelo (STFF) es el resultado de un
intercambio desequilibrado de sangre entre dos fetos a través de anastomosis vasculares
placentarias. El corolario negativo es evidente por el hecho de que la enfermedad no ocurre en
embarazos dicoridnicos, ya que las anastomosis vasculares no se desarrollan en tales placentas.
Como resultado del intercambio de sangre desequilibrado, un feto recibe demasiada sangre (el
gemelo receptor o receptor) y un feto pierde demasiada sangre (el gemelo donante o donante). El
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intercambio de sangre desequilibrado desencadena una serie de cambios fisiopatologicos que
caracterizan la historia natural y el resultado de la enfermedad. (Quintero, R 2007, p.17).

El sindrome surge més en el segundo trimestre en que el feto donante se torna oligurico
porque en él disminuye el riego renal; en él aparece oligohidramnios y el feto receptor presenta
polihidramnios grave tal vez por una mayor produccion de orina. La falta virtual de liquido
amnidtico en el saco donante impide el movimiento fetal y con ello da origen al cuadro descriptivo
Ilamado gemelo atascado o sindrome de polihidramnios-oligohidramnios (“poli-oli”); este
desequilibrio de liquido amnidtico se acomparia de restriccion del crecimiento, contracturas e
hipoplasia pulmonar del gemelo donante, asi como rotura prematura de membranas e insuficiencia
cardiaca en el receptor. (Cunningham, F et al 2015cap45).

Figura 1. Ecografia con Doppler color que muestra a la izquierda al feto 1
(receptor), con polihidramnios, vejiga replecionada, DV reverso y VT con regurgitacion, y
a la derecha al feto 2 (donante), con oligoamnios, ausencia de vejiga y DV y valvula
tricuspide con morfologia normal. BVM-LA: bolsillo vertical maximo de liquido amniotico;

DV: ductus venoso; VT: valvula tricaspide).
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Fuente: Meller, C et al 2013, p.154.
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El “sindrome de transfusion feto-fetal severo” se define como la presencia de la secuencia
oligoamnios/polihidramnios graves en una gestacion monocorial. EI STFF complica un 10-20% de
las gestaciones monocorial, y se considera que es debido a un desequilibrio hemodinamico entre
los 2 fetos debido a la presencia de comunicaciones vasculares que hay entre los 2 cordones a nivel
de la placenta Gnica. Se acompafia de una elevada morbi-mortalidad perinatal, especialmente en su
forma de presentacion precoz antes de la semana 26 (Martinez, J e Gratacos, E 2011, p.1).

El sindrome de transfusion intergemelar de importancia clinica suele ser crénico y es
consecuencia de graves diferencias del volumen vascular entre uno y otros gemelos. Incluso en
tales casos, la patogenia es mas compleja que una simple transferencia neta de eritrocitos de un
gemelo al otro. De acuerdo con lo anterior, en casi todos los embarazos gemelares monocorionicos
complicados por el sindrome no se reconoce diferencia en las concentraciones de hemoglobina
entre los gemelos donante y receptor (Cunningham, F et al 2015cap45).

La fisiopatologia de STFF es una transfusion desequilibrada de sangre a través de
anastomosis vasculares placentarias de un gemelo (donante) al otro (receptor). El sindrome de
transfusion gemelo a gemelo da como resultado un gemelo donante con volumen reducido con
signos de oliguria y oligo / anhidramnios y un gemelo receptor con sobrecarga de volumen con
poliuria y polihidramnios que puede conducir al deterioro de varios sistemas de érganos en ambos
gemelos afectados (Vessoni, A, Campos, A, Campos, T, Silva, D, Peralta, C e Mantovani, M 2014,
p.194).

Epidemiologia del sindrome transfusion feto-fetal

Segun quintero (2007) Los partos mdltiples conllevan un alto riesgo de complicaciones
prenatales y de parto tanto para la madre como para el nifio. Estas complicaciones se reflejan directa
e indirectamente en los costos sociales y econdmicos adicionales asumidos por las familias y el
sistema de salud respectivo. de gemelos y nacimientos de orden superior en todo el mundo, es cada
vez mas necesario dirigir la atencién de la salud a los desafios que tenemos y seguiremos
enfrentando. Los gemelos son la mayor proporcion de nacimientos maltiples, constituyendo el 94—
98.5% de todos los nacimientos multiples.( p.9).

La tasa promedio de gemelos en América del Norte se estima en 9.6-26.8 / 1000

nacimientos (Figura 2.1a, b). Se han reportado tasas tan altas como 57.2 / 1000 nacimientos en
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Africa, mientras que Japon ha citado una de las tasas mas bajas del mundo con 4/1000 nacimientos
(Quintero R, 2007, p.9).

La incidencia mundial actual indica que se presenta un embarazo gemelar por cada 90
embarazos unicos. Cabe resaltar que, segun su cigocidad, el embarazo gemelar puede presentar
grandes riesgos que afecten la integridad de la gestante o el producto de la gestacion. La
determinacion de la cigocidad de los embarazos gemelares ocurre en el momento de la fecundacion,
siendo dicigoto en aquella oportunidad en la que sean fecundados dos Ovulos diferentes que
desarrollaran un estado bicorial-biamniotico, mientras que en los embarazos donde se presente una
division del cigoto inicial en dos se hablard de un estado monocorial-biamniético, ya que se dio a
partir de la fecundacion de un unico oocito. (Martinez, J, 2015, p.242).

La mayoria de los embarazos maltiples complicados por STFF son embarazos gemelares
diamnidticos monocoriénicos (95%). Aproximadamente 1 de cada 60 embarazos son embarazos
gemelares en el Reino Unido y aproximadamente el 30% de estos son monocorionicos. De estos
embarazos gemelares diamnioticos monocorionicos, aproximadamente el 10% desarrollan TTTS.
El diagndstico de ultrasonido se ha definido por la gravedad del TTTS mediante el sistema de
estadificacion Quintero. (NHS England, 2015, p.7).

La prevalencia de esta entidad es de 1 a 3 casos por 10 000 nacimientos. En este sindrome
hay transfusion de sangre de un gemelo donante a su hermano receptor, de tal forma que al final el
donante se torna anémico y sufre restriccion del crecimiento. A diferencia de ello, el receptor
muestra policitemia y puede presentar sobrecarga circulatoria que se manifiesta en la forma de
hidropesia fetal. EI gemelo donante esta palido y su hermano receptor pletérico. En forma similar,
un segmento de la placenta esta casi siempre palido en comparacion con el resto de ese 6rgano.
(Cunningham, F et al 2015cap45).

Dado que la prevalencia de gestaciones gemelares monocoriales se estima constante en
1/250, esta situacién se presenta en al menos 1/2.000 gestaciones y por tanto 1/1000 fetos. Esto
significa al menos 200-300 casos/afio en Espafia, incidencia probablemente subestimada si
consideramos el creciente numero de gestaciones multiples y las interrupciones precoces de la
gestacion atribuidas a esta causa y que no se reflejan en las estadisticas perinatales. (Martinez, J et
al 2011, p.1).
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La evaluacién de la incidencia de STFF esta limitada por el continuo de enfermedad leve a
grave y por la evaluacién en poblaciones seleccionadas, incluidos los centros de referencia y los
estudios basados en la poblacién. Segin los criterios de diagndstico actuales, menos del 2% de los
gemelos o nacimientos multiples mas altos nacidos> 20 semanas de gestacion pueden desarrollar
STFF. Es probable que esta incidencia cambie con las tasas crecientes de nacimientos maltiples en
todo el mundo. La prediccion de STFF al inicio del embarazo puede ser mas valiosa que el
diagnostico de enfermedad clinicamente manifiesta. Ademas de su valor pronéstico, los estudios
de ultrasonido Doppler pueden desempefar un papel mas importante en el diagnoéstico de TTTS en
el futuro. (Quintero, R 2007, p.13).

El embarazo gemelar se asocia con un mayor riesgo de mortalidad y morbilidad perinatal.
El embarazo monocorionico representa aproximadamente 2/3 de los embarazos monocigéticos,
con un riesgo de 3 a 10 veces mayor de embarazos monocorionicos que los embarazos dicorénicos.
El Sindrome de Transfusion Feto-Fetal (STFF) es una complicacion caracteristica del embarazo
gemelar, que ocurre en el 15-20% de los embarazos miocoronicos. Esta incidencia varia segun la
serie, y esto puede ser una subestimacion de la realidad. (Correia, J 2011, p.1).

El sindrome de transfusion gemelo a gemelo es una afeccion grave que puede complicar
del 8 al 10% de los embarazos gemelares con placentacion diamnidtica monocorionica. De
generalmente comienzan alrededor de 16 semanas y continGan alrededor de 2 semanas hasta el
parto. La deteccién de enfermedades cardiacas congénitas esta garantizada en todos los gemelos
corionicos comunes, en particular los complicados por STFF. (Vessoni, A et al 2014, p.194).

Las tasas de morbilidad y mortalidad perinatales aumentan en los embarazos maultiples,
sobre todo a causa de partos prematuros y sus complicaciones (es decir, traumatismos o asfixia).
La incidencia de aborto espontaneo de al menos uno de varios fetos se aumenta en los embarazos
multiples. La mortinatalidad se presenta dos veces mas entre gemelos que entre embarazos simples.
(Decherney, A et al 2014 capl?).

La etiologia de STFF es desconocida, aunque solo afecta a los gemelos MC; Por lo general,
se presenta entre 15 y 25 semanas, aunque se puede ver antes 0 despues, a veces con un inicio
agudo. La progresion es impredecible, por lo que los embarazos que probablemente necesiten

tratamiento pueden ser dificiles de identificar. Se reconoce que las pautas claras para el tratamiento
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son esenciales, especialmente porque el tratamiento, aunque mejora, todavia se considera de riesgo
relativamente alto. (Manning, N e Archer, N 2016, p.246).

Diagnosticos del sindrome transfusional feto-fetal

Han sucedido cambios impresionantes en los criterios utilizados para diagnosticar y
clasificar diversos grados de intensidad del sindrome de transfusion Inter gemelar. En etapas
anteriores se calculaban la discordancia ponderal y las diferencias de hemoglobina en los gemelos
mono corionicos. A pesar de ello, pronto se advirtié que en muchos casos eran signos de comienzo
tardio. Segun la Society for Maternal-Fetal Medicine (2013), el STFF se diagnostica con base en
dos criterios: 1) presencia de un embarazo diamnidtico monocoriénico y 2) polihidramnios
identificado por el depoésito vertical mas grande que sea >8 cm en un gemelo y oligohidramnios
definido por el deposito vertical mas grande <2 cm en el otro gemelo. Tan s6lo 15% de los
embarazos complicados por grados menores de desequilibrio del liquido evoluciona hasta el STFF.
(Cunningham, F et al 2015cap45).

El diagnostico prenatal del STFF se basa en la presentacion de la secuencia

polihidramnios + oligoamnios severos en una gestacion monocorial:

1. Secuencia polihidramnios + oligoamnios:

a. receptor con polihidramnios (méxima columna vertical LA: > 8 cm si < 20 semanas; >

10 cm si > 20 semanas) y vejiga urinaria distendida

b. donante con oligo/anhidramnios (méaxima columna vertical LA: <2 cm) y vejiga urinaria
colapsada o no identificable (stuck twin)

2. Gestacion gemelar monocorial:

a. placenta Unica

b. membrana interamniotica fina

c. insercion en la placenta de la membrana en ‘T’ (en contraposicion a en ‘lambda’ o

"twin peak", tipica de los bicoriales)

d. fetos del mismo sexo

(Martinez, J et al 2011, p.2).
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Quintero et al propusieron en 1999 un sistema de clasificacion STFF basado en los
hallazgos del ultrasonido bidimensional y la velocimetria Doppler. Esta clasificacion se desarrollo
principalmente con el objetivo de correlacionar la clinica con el prondstico. Con esta publicacion
quedé claro que la edad gestacional no es un predictor de un peor pronoéstico. La clasificacion ha

cambiado y la siguiente es una version actualizada (Correia, J 2011, p.14).

Tabla 1. Severidad del STFF se clasifica en 5 estadios segun la clasificacion

propuesta por Quintero:

Estadio I: criterios de STFF con vejiga urinaria visible en el feto donante toda la

exploracion.

Estadio Il: no se identifica la vejiga urinaria en el donante.

Estadio Ill: alteracion Doppler critica 0 severa en cualquiera de los 2 gemelos —
ausencia o reversion del flujo en la diastole de la arteria umbilical (en general donante)
— ausencia o reversion del flujo durante la contraccion atrial en el ductus venoso, y/o

la presencia de pulsaciones en la vena umbilical (en general receptor).

Estadio 1V: hidrops fetal en cualquiera de los 2 gemelos, con signos evidentes de

insuficiencia cardiaca (en general receptor).

Estadio V: exitus de uno o ambos fetos

Fuente: autoria propia
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Figura 2. Quintero en estadio Il con flujo inverso en el conducto venoso del

receptor y flujo inverso en la arteria umbilical del dono.
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Fuente: Hoopmann, M et al 2010, p. 331.

El diagnostico se define por criterios de ultrasonido: secuencia de oligo-polihidramnios (p.
Ej., Medicion de la bolsa de liquido amni6tico més grande en la bolsa del donante <2 cm y> 8 cm
en la bolsa del receptor). Después de 20 semanas, la medida de la bolsa méas grande para
polihidramnios debe ser mayor de 10 cm. 13. Hace un diagnoéstico diferencial con otras
complicaciones, incluida la transfusion intraparto aguda y la restriccion del crecimiento
intrauterino. (Correia, J 2011, p.14).

Ante la sospecha de STFF, la evaluacion ecogréfica inicial basica consiste en la valoracion
de las maximas columnas verticales de liquido amni6tico de cada saco, el tamafio de ambas vejigas
urinarias y como minimo un estudio Doppler de la arteria umbilical (especialmente donante) y
ductus venoso (especialmente receptor) para realizar el estadiaje. (Martinez, J et al 2011, p.3).

Ademas de los criterios anteriores hay datos de que la funcién cardiaca del gemelo receptor
guarda relacion con los resultados en cuanto a los fetos. Los hallazgos ecocardiogréaficos fetales no
son parte del sistema de clasificacidn descrito, pero muchos centros de manera sistematica realizan
ecocardiografia fetal para detectar STFF. Se ha postulado la teoria de que el diagndstico temprano
de miocardiopatia en el gemelo receptor puede identificar a los embarazos en que se obtendria
beneficio de la intervencidon temprana. Un sistema para valorar la funcién cardiaca (Cunningham,
F et al 2015cap45).

Segun Martinez, J 2011 La discordancia de peso no se considera un criterio para el
diagnostico prenatal. Tampoco las anomalias en el estudio Doppler son criterio diagnostico, aunque
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si se utilizan para clasificar el grado de severidad del sindrome. Habitualmente el feto donante tiene
primariamente una afectacion en arteria umbilical mientras que el feto receptor tiene una afectacion
del retorno venoso primaria por sobrecarga cardiaca. Pero las alteraciones del Doppler no
constituyen un dato diferencial entre los fetos, dado que ambos gemelos pueden presentar un
estudio Doppler alterado tanto a nivel arterial como venoso. (p.3).

STFF es una entidad patoldgica susceptible de ser diagnosticada en el periodo
correspondiente entre la semana 15 y 26 del embarazo, su diagnostico es ultrasonogréfico; el
ultrasonido se efectuard en las primeras semanas de gestacion en los casos de gemelos
monocoriales, se continuara con ultrasonidos seriado cada 2 semanas desde la semana 16 a la 26
en busqueda de signos sugestivos de STFF. (Cambranes, E, Alvarado, J e Campos, E 2013, p.54).

STFF hace un diagnostico diferencial con otras complicaciones, incluida la transfusion
intraparto aguda y la restriccion del crecimiento intrauterino.En la primera situacion, el estrés fetal
durante el parto induce una caida brusca de la presion arterial en uno de los gemelos, con
transfusién intergeminosa aguda a través de anastomosis placentarias. Al nacer, un gemelo esta
palido y el otro pletérico. La distincién entre STFF y restriccion del crecimiento intrauterino se
basa en la ausencia de polihidramnios y edema del corddn, Doppler venoso normal y dimensiones
normales de la vejiga en el gemelo mas grande. (Correia, J 2011.p.3).

El diagnostico de EI sindrome de transfusion gemelo a gemelo se basé originalmente en la
identificacion de anemia de un gemelo y policitemia del otro con un gemelo de donante con
crecimiento restringido, una discordancia de peso al nacer mayor de 20% o una diferencia de
hemoglobina>5 g/ dl. (Quintero R 2007, p.11).

Figura 3. Placenta monocoridnica con anastomosis arterioarteriales (rojas) y

venovenosas (azules). Estos corresponden a comunicaciones directas entre ambos
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cables, en los cuales el flujo sanguineo puede ser bidireccional. Pueden estar presentes

juntos o independientemente en placentas monocorionicas.

Fuente: Quintero, R 2007, p.220.

Las anastomosis AA se pueden detectar con un ultrasonido Doppler bidimensional a
partir de las 10 semanas de gestacion en adelante, pero como su visualizacién depende del tamafio,
la mayoria solo son detectables después de 18 semanas. La ausencia de anastomosis AA tiene una
mayor sensibilidad y un valor predictivo positivo (64 y 71%, respectivamente). Sin embargo, la
gran dificultad de usar este marcador como indicador prondstico actual es que nunca es posible
estar seguro si las anastomosis estan realmente ausentes o si simplemente no podemaos verlas hasta
el tercer trimestre del embarazo. Por lo tanto, este criterio solo se vuelve (til cuando se visualiza
una anastomosis. (Correia, J 2011, p.11).

En efecto, un aspecto fundamental son las anastomosis vasculares que comunican las
circulaciones de ambos gemelos. Estas anastomosis pueden ser arterio-arteriales, veno-venosas o
arterio-venosas. Las dos primeras son superficiales, bidireccionales y son verdaderas anastomosis,
en tanto que la dltima es profunda, unidireccional, y la conexién entre ambas circulaciones se
produce a nivel capilar dentro de un cotiledén placentario. (Meller, C, Vazquez, L, Cambiaso, O,
Aiello, H y Otafio 2013, p.155).
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Los criterios ecograficos obstétricos utilizados incluyeron la confirmacion de la masa
placentaria monocorionica usando la ausencia del signo de pico doble, oligo o anhidramnios en el
donante usando mediciones de bolsas de liquido amni6tico (definidas como una bolsa de liquido
vertical <2 cm o un indice de liquido amni6tico <5 ¢cm) y la ausencia de vejiga fetal, polihidramnios
(definidos por una bolsa vertical> 8 cm o un indice de liquido amni6tico> 20 cm) en el receptor y
signos de descompensacion cardiaca fetal significativa, hipertrofia cardiaca, insuficiencia
tricuspide e hidropesia. (Quintero, R 2007, p.12.),

La evaluacion por ultrasonido de pacientes con sindrome de transfusion gemelo a gemelo
STFF puede ser particularmente desafiante. La presencia de oligohidramnios en el saco del gemelo
donante con frecuencia altera la visualizacion adecuada de la anatomia fetal, el sexo fetal vy,
ocasionalmente, el interrogatorio Doppler adecuado de los diferentes vasos de este feto. La
evaluacion por ultrasonido de pacientes con STFF puede sistematizarse para realizarse en varios
pasos o niveles, incluidos el diagndstico, la estadificacion, la longitud cervical y el mapeo
preoperatorio. (Quintero, R 2007, p.71.).

Figura 4. Algoritmo para diagnostico diferencial del STFF y crecimiento restringido

selectivo de uno de los 2 gemelos (CIRS).
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Manifestaciones clinicas de sindrome transfusion feto-fetal

Entre las complicaciones graves de las anastomosis vasculares placentarias en la gestacion
multifetal figuran paralisis encefalica, microcefalia, porencefalia y encefalomalacia multiquistica.
No se conoce en detalle la patogenia exacta del dafio neuroldgico, pero tal vez sea efecto de necrosis
isquémica que culmina en lesiones encefalicas cavitarias En el gemelo donante, la isquemia es
consecuencia de hipotension, anemia 0 ambos factores. En el receptor surge isquemia por
inestabilidad de la presion arterial y episodios de hipotension profunda. Las lesiones encefalicas
también pueden depender de alguna lesion posnatal vinculada con el parto prematuro.
(Cunningham, F et al 2015cap45).

El parto antes de las 36 semanas de gestacion es dos veces mas comun en embarazos
gemelares que en gestaciones unicas. Las lesiones intracraneales se presentan mas en lactantes
prematuros, aun en aquellos que nacen de manera espontanea. Se ha encontrado mayor riesgo de
parélisis cerebral en los gemelos, en especial en bebés con peso muy bajo al nacer, y también en
gemelos sobrevivientes de fetos muertos dentro del Utero. (Decherney, A et al 2014 capl7).

El neurodesarrollo es uno de los resultados perinatales mas importantes, ya que impacta
sobre la calidad de vida del paciente y su familia. Durante la vida fetal, el STFF esta asociado con
maltiples riesgos para el cerebro en desarrollo. En los fetos sin tratamiento se producen lesiones
cerebrales por isqguemia o hemorragia en 9% de los casos. (Molina, S e Hincapié S 2018, p.591).

Antes de plantear un posible tratamiento a la familia, hay que realizar en todos los casos un
estudio anatomico completo de ambos fetos. Hay que prestar una atencion particular a la presencia
de cardiopatias congénitas y del sistema nervioso central, que son de 3 a 4 veces mas frecuentes en
los gemelos monocigotos. Ademas, en el caso concreto del STFF podemos encontrarnos anomalias
tipicas del sindrome, como las alteraciones funcionales del corazon derecho (estenosis/atresia
pulmonar, insuficiencia tricispide) secundarias a la sobrecarga hipervolémica en el receptor, o
también podemos encontrar lesiones cerebrales (ventriculomegalia, quistes porencefalicos) en
cualquiera de los gemelos por hipoxia cerebral severa secundaria a las graves alteraciones
hemodinamicas que pueden presentar. (Martinez, J et al 2011, p.3).

El gemelo receptor es pletorico, edematoso e hipertenso. Hay probabilidades de ascitis e
ictericia nuclear. El corazon, higado y rifiones se encuentran aumentados de tamafo (hipertrofia

glomerulotubular). Hay hidramnios posterior a poliuria fetal. Aungue rubicundo y al parecer sano,
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el gemelo receptor hipovolémico puede fallecer a causa de insuficiencia cardiaca durante sus
primeras 24 h de vida. EI gemelo donador es pequefio, palido y estd deshidratado (a causa de
restriccion del crecimiento, desnutricion e hipovolemia). Puede haber oligohidramnios. La anemia
grave a consecuencia de la pérdida de sangre coridnica al otro gemelo, puede conducir a hidropesia

e insuficiencia cardiaca. (Decherney, A et al 2014 capl7).

En este sindrome hay transfusion de sangre de un gemelo donante a su hermano receptor,
de tal forma que al final el donante se torna anémico y sufre restriccion del crecimiento. A
diferencia de ello, el receptor muestra policitemia y puede presentar sobrecarga circulatoria que se
manifiesta en la forma de hidropesia fetal. EI gemelo donante esta palido y su hermano receptor
pletérico En forma similar, un segmento de la placenta esta casi siempre palido en comparacién
con el resto de ese 6rgano. El neonato receptor puede tener sobrecarga circulatoria por insuficiencia
cardiaca, asi como hipervolemia e hiperviscosidad profundas. Otro punto problemaético es la
trombosis ocluyente. Por dltimo, la policitemia en el gemelo receptor puede causar
hiperbilirrubinemia y kernicterus graves. (Cunningham, F et al 2015cap45).

Se reconoce que los gemelos monocoriénicos (MC) tienen un mayor riesgo de enfermedad
cardiaca estructural 'primaria’ incluso en ausencia de STFF; las cifras citadas son de entre 4y 11%
para al menos uno de un par gemelo, incluso en ausencia de STFF; Este mayor riesgo es para todas
las lesiones cardiacas, incluidos los defectos de lateralidad que de otro modo se consideran raros.
Las lesiones cardiacas estructurales identificadas en estos gemelos monocig6ticos suelen ser
discordantes, aunque se considera que los gemelos son genéticamente. (Manning, N e Archer, N
2016, p.246).

Las anastomosis arterioarteriales son las mas comunes y se identifican en la superficie
coridnica de la placenta incluso en 75% de las placentas gemelares monocorionicas. El hecho de
que tales anastomosis sean peligrosas para uno u otro gemelo depende del grado en el cual se
equilibran en sentido hemodinamico. En las parejas con suficiente presion o gradientes de flujo
entre uno y otro feto se crea un cortocircuito; esta transfusion feto fetal cronica puede ocasionar
diversos sindromes clinicos, entre ellos el de transfusion intergemelar (STFF) la secuencia de

policitemia-anemia gemelar (TAPS) y los gemelos acardiacos. (Cunningham, F et al 2015cap45).
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Figura 5. (Color en linea) llustracion de la diferencia en el tamafio de las
anastomosis vasculares y el territorio compartido entre las placentas complicadas por
STFF y TAPS.

TWIN TO TWIN TRANSFUSION TWIN ANEMIA POLYCYTHEMIA

\\\> e
J

Net transfer of RBCs

Anemia Polycythemia
>

~.\ 'A = \

Anhydramnios Polyhydramnios Normal fluid Normal fluid

Net transfer of fluid No net transfer of fluid

Fuente: Couck, | et al 2016, p. 188.

Las anastomosis en STFF son considerablemente mas grandes que las anastomosis
minusculas tipicas de TAPS. En consecuencia, en STFF, el territorio compartido también debe ser
maés grande. Cada STFF puede comenzar inicialmente como una discordancia de hemoglobina,
pero a través del territorio compartido, el gemelo receptor extrae liquido del donante para
enmascarar su policitemia. Por otro lado, el agotamiento de los liquidos en el donante enmascarara
su anemia. En TAPS, el territorio compartido es extremadamente pequefio o inexistente, lo que
impide dicha compensacién. STFFy TAPS son el resultado de un desequilibrio transfusional, pero
si el resultado es un liquido amnidtico o méas bien una discordancia de hemoglobina esta

determinado por el tamafio del territorio compartido.

Secuencia de policitemia-anemia gemelar (TAPS)

Esta secuencia es una forma de transfusion feto fetal cronica que se caracteriza por
extraordinarias diferencias en la cifra de hemoglobina entre los gemelos donante y receptor sin las
diferencias en los volumenes de liquido amniético tipicos del sindrome de transfusiéon Inter
gemelar. Se diagnostica en etapa prenatal por medio de la velocidad sistélica méaxima de la arteria

cerebral media >1.5 multiplos de la mediana (MoM) en el donante y <1.0 MoM en el gemelo
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receptor. esta forma espontanea complica a 3 a 5% de los embarazos monocoriénicos y se
manifiesta aun en 13% de los embarazos después de fotocoagulacion con laser. Por lo regular, la
TAPS espontanea aparece después de 26 semanas de la gestacion y la TAPS yatrogena se
manifiesta en término de cinco semanas luego de algun procedimiento. (Cunningham, F et al
2015cap45).

El tratamiento dependera de la edad gestacional en el diagnostico, y de la gravedad del
cuadro

1. Si no hay hidrops, mantener conducta expectante hasta el parto

2. Si hay hidrops o es post-fetoscopia

a. Transfusion intravascular intrauterina del feto anémico

b. Fetoscopia-laser de las comunicaciones
(Martinez, JM et at 2011, p.8).

Se ha descrito que la SAP puede darse de manera espontanea (5-6% de los embarazos
monocoriales) o secundario a coagulacion laser (13%). En los casos de complicaciones precoces o
tardias de la terapia laser, ya sea STFF o SAP, se ha descrito la persistencia, o recanalizacion, de
comunicaciones vasculares. Sin embargo, los factores que determinan que se produzca uno u otro
cuadro, no han sido determinados con exactitud. (Parra, M et al 2011, p. 45).

En cuanto al manejo de la SAP, se recomienda en primer lugar, realizar transfusion
intrauterina en el feto anémico y extraccion de sangre en el policitémico, cuando se requiera. Si
esto fallase, podrian hacerse transfusiones seriadas, cirugia de las anastomosis recidivantes,
feticidio selectivo del feto severamente afectado o interrupcion del embarazo, dependiendo de la

edad gestacional y el estado de los fetos. (Parra, M et al 2011, p. 45).

Riego arterial con inversion gemelar (TRAP).

La secuencia de perfusién arterial reversa (secuencia TRAP) o transfusion feto-fetal; se
encuentra entre las numerosas peculiaridades de la gestacion monocorionica (univitelina) gemelar.
En ella, el gemelo afectado es perfundido de forma reversa mediante anastomosis arterio-arterial y
veno-venosapor el otro gemelo; resultando un feto acardio y otro normal, con consecuencias

hemodinamicas en este Ultimo, debidas a la misma. (Allende, S 2014, p.561).
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Este trastorno, conocido también como gemelo acardiaco, es una complicacién rara (1 caso
en 35 000 nacimientos) pero grave de la gestacion multifetal monocoridnica. En la secuencia TRAP
casi siempre hay un gemelo donante formado de modo normal que posee signos de insuficiencia
cardiaca y un gemelo receptor sin corazon (acardiaco) y otras estructuras. Se ha planteado la
hipétesis de que la secuencia TRAP es efecto de una derivacion arterioarterial grande en la placenta
acompafiada a menudo también por otra derivacion venovenosa. (Cunningham, F et al 2015cap45).

Un gemelo acardiaco es un feto monocig6tico parasitario que carece de corazén. Se cree
que es el producto de la circulacion invertida alimentada por una anastomosis arterioarteriosa y una
anastomosis venovenosa. Esto representa el sindrome de perfusion arterial retrograda en gemelos
(TRAP). El gemelo donador por demas normal se encuentra en riesgo de hipertrofia e insuficiencia
cardiaca, y tiene una tasa de mortalidad de 35%. (Decherney, A et al 2014 capl7).

Figura 6. Secuencia TRAP

Fuente: F. Gary Cunningham, Kenneth J. Leveno, Steven L. Bloom,
Catherine Y. Spong, Jodi S. Dashe, Barbara L. Hoffman,

Brian M. Casey, Jeanne S. Sheffield: Williams. Obstetricia, Z24e:
www.accessmedicina.com

Derechos @ McGraw-Hill Education. Derechos Reservados.

En la secuencia TRAP hay por lo regular un gemelo donante formado de modo normal que
tiene signos de insuficiencia cardiaca y un gemelo receptor sin corazén. Se ha formulado la
hipétesis de que la secuencia TRAP es efecto de una gran derivacion placentaria arterioarterial que

a menudo se acompafia de otra venovenosa. Dentro de la placenta Unica compartida, la presion de
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perfusion del gemelo donante supera a la del gemelo receptor y asi recibe flujo inverso en sangre
de su gemelo. La sangre arterial “usada” (azul) que llega al gemelo receptor se distribuye de manera
preferencial a sus vasos iliacos y de este modo riega tan solo la mitad inferior del cuerpo, situacion
que interrumpe el crecimiento y el desarrollo de la mitad superior del cuerpo. (Cunningham, F et
al 2015cap 45).

Esta malformacion tiene una elevada mortalidad fetal y neonatal. Existen estudios que
demuestran que cuando se presenta en el segundo trimestre del embarazo, la mortalidad es de 80 a
100%. Estos casos de embarazos gemelares complicados, son impredecibles. No obstante, se han
descrito casos en los que se produce una “involucion espontanea” del feto acardico por trombosis
de la anastomosis vascular con el otro feto, esto suele ocurrir en la base del cordon del feto arcadico,
aunque en la mayoria de los casos continda su evolucion siendo un “ente" totalmente dependiente
del feto donador (gemelo "normal™). (Allende, S 2014, p.567).

Dentro de la placenta Gnica compartida, la presion de riego arterial del gemelo donante
rebasa la del receptor, que en este caso recibe flujo inverso de sangre arterial desoxigenada de su
compafiero. La sangre arterial “usada” llega al gemelo receptor a través de sus arterias umbilicales
y discurre de manera preferencial hasta los vasos iliacos. Por consiguiente, recibe sangre sélo la
mitad inferior del cuerpo y los resultados en la mitad superior son retraso del crecimiento y el
desarrollo. (Cunningham, F et al 2015cap 45).

Esta malformacion se desarrolla en embarazos gemelares, monocorionicos, donde existen
anastomosis vasculares placentarias que permiten que sobreviva dentro del claustro materno a
expensas de una alimentacion, como mencionamos "parasita”, de otro feto que lo nutre (gemelo
normal). Se ha planteado que esta perfusion arterial retrégrada puede provocar alteraciones en el
gemelo normal, produciéndole sobrecarga circulatoria, que se puede acompafar de insuficiencia
cardiaca, oligoamnios, anemia y riesgo de nacimiento prematuro. (Allende, S 2014, p.567).

La falta de crecimiento de la cabeza recibe el nombre de acéfalo acardiaco; el desarrollo
parcial de tal érgano con extremidades identificables se denomina mielacéfalo acardiaco, y la
desaparicion de todas las estructuras identificables es el acardiaco amorfo. Debido a la existencia
de dicha conexion vascular, el gemelo donante normal, ademas de ocuparse de su propia

circulacion, también tiene que impulsar su sangre a través del receptor acardiaco subdesarrollado,
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situacién que puede culminar en cardiomegalia e insuficiencia cardiaca de gasto alto en el gemelo
normal. (Cunningham, F et al 2015cap45).

La evolucion de la cardiopatia funcional se explica en parte como consecuencia de
volimenes circulantes desiguales, que causan disfuncién sistdlica y diastdlica, particularmente en
el gemelo receptor. Estos cambios funcionales pueden conducir ain mas al desarrollo de
enfermedad cardiaca estructural ‘adquirida’, de nuevo particularmente, pero tal vez no
exclusivamente, en el gemelo receptor. Las complicaciones cardiovasculares del STFF son un
factor importante que contribuye a la morbilidad y mortalidad en los gemelos MC. (Manning, N e
Archer, N 2016, p.246).

Los gemelos donantes con STFF tienden a tener una funcion cardiaca normal, mientras que
los receptores pueden desarrollar hipertrofia ventricular (61%), insuficiencia valvular
auriculoventricular (21%) y funcion ventricular derecha anormal (50%) o ventricular izquierda
(58%) 11,58. En general, dos tercios de los receptores gemelos muestran disfuncion diastdlica,
como lo indica un tiempo prolongado de relajacion isovolumétrica ventricular, que se asocia con
un mayor riesgo de muerte fetal. (Simpson, L 2013, p.7).

Aunque la afeccion afecta principalmente a embarazos gemelares, el STFF también puede
ocurrir en triples o gestaciones multiples de orden superior, siempre que al menos dos fetos sean
monocoridnicos. En los gemelos monoamniéticos, la falta de una membrana divisoria impide la
presencia de oligohidramnios, pero el sindrome puede sospecharse por la presencia de
polihidramnios y las diferencias en el llenado de la vejiga o los estudios Doppler de los dos fetos.
En los embarazos de triplete monocoridnico, pueden estar involucrados dos o los tres fetos.
(Quintero, R 2007, p.71).

Prondstico y calidad de vida

El prondstico de las gestaciones multifetales complicadas por STFF depende de la etapa en
la escala de Quintero y la edad gestacional en la fecha en que por primera vez acude la gestante al
médico. Mas del 75% de los casos en etapa | permanece estable 0 muestra regresion incluso sin

intervencion clinica. Por el contrario, los resultados en embarazos identificados en la etapa Ill o
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mayor son peores Y la cifra de pérdida perinatal es de 70 a 100% en caso de no efectuar intervencion
alguna. (Cunningham, F et al 2015cap45, p.874).

Segln Martinez, J 2011 La valoracion de la longitud cervical por ecografia es un paso
imprescindible. El polihidramnios severo tipico del STFF puede poner a la gestante en situacion
de amenaza de parto, o de pérdida gestacional precoz. Ademas, hoy en dia sabemos que un
acortamiento cervical por debajo de 15 mm es uno de los principales factores de mal pronostico y
de fallo de la terapia fetoscopica. Por este motivo, la opcion del papel del cerclaje cervical en casos
con acortamiento cervical significativo se individualiza en cada caso. (p.3.)

Los gemelos monoamnioticos tienen alta incidencia de malformaciones congénitas
alcanzando frecuencias que van del 38 al 50%, afectando a un solo gemelo, la muerte fetal
intrauterina sucede con frecuencia (70%) siendo frecuente la muerte de los gemelos en desarrollo
intrauterino. Las causas de muerte incluyen atrapamiento del cordon, y Sindrome de Transfusién
Feto-Fetal agudo. (Cambranes, E et al 2013, p.54-55).

Estudios anatémicos han demostrado que las anastomosis arterio-venosas estan situadas en
la parte més profunda de la placenta, con vasos alimenticios que estan siempre en la superficie. En
el 30% de los embarazos gemelares monocoriales, el desequilibrio del flujo sanguineo a través de
las conexiones vasculares arterio-venosas de la placenta de un solo feto, el donante, al otro el
receptor, resulta en el Sindrome de Transfusion Feto-Fetal; en la mitad de ellos la afeccion es
severa. (Cambranes, E et al 2013, p.54).

Las complicaciones perioperatorias son comunes, predominando la rotura prematura de la
membrana (7% después de una semana del procedimiento y 17% después de tres semanas), fuga
de liquido amniotico en la cavidad peritoneal materna (7%), sangrado vaginal (4%), aborto (2%) y
corioamnionitis (2%) y sindrome de banda amnidtica (1 caso). Estos Las complicaciones son
comparables a las de reduccién menor, excepto por la ruptura prematura mas comun de la placenta.
(Correia, J 2011, p.18).

La rotura prematura de las membranas y el trabajo de parto y nacimiento prematuros, casi
siempre con una larga fase prodrémica, son sucesos comunes en los embarazos multiples. La edad
gestacional promedio es de 36-37 semanas para gemelos, 33 semanas para trillizos y 31 semanas
para cuatrillizos. Hasta el momento, los esfuerzos por reducir la incidencia de prematurez carecen

de éxito. Con frecuencia, el parto pretérmino es el resultado de la rotura prematura de las
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membranas, que sucede en alrededor de 25% de embarazos gemelares, 50% de trillizos y 75% de
cuatrillizos. (Decherney, A et al 2014 capl7).

La decision de hospitalizacion rutinaria en estos casos deberd individualizarse de acuerdo
a cada caso y al criterio de los médicos tratantes. El momento mas propicio para interrumpir el
embarazo es a las 32 semanas ya que posteriormente las complicaciones neonatales y la mortalidad
aumentan. Se recomienda la operacion cesarea electiva y la administracion de esteroides con el
proposito de lograr la madurez pulmonar fetal. (Cambranes, E et al 2013, p.56).

El gemelo receptor desarrolla poliuria y polihidramnios y se presume hipertensivo. El
gemelo donante desarrolla anuria y oligohidramnios y se presume que es hipotensor. La pérdida
del embarazo puede ser consecuencia de un parto prematuro o un aborto espontaneo, o la muerte
de uno o ambos fetos. Si no se trata, los resultados de TTTS en la pérdida de embarazo son de
aproximadamente el 95%. (Kontopoulos, E, Quintero, R e Ramen, H 2016, p.175).

La gravedad del STFF se clasifica con mayor frecuencia utilizando el sistema de
estadificacion Quintero. En la etapa 1, el enfoque de tratamiento 6ptimo (conservador versus
intervencion) permanece en debate. En etapas mas avanzadas, generalmente se recomienda la
intervencion para aumentar las posibilidades de supervivencia de al menos un gemelo. En TTTS
grave, la tasa de mortalidad es tan alta como 90% si no se trata. Incluso con tratamiento esta
asociado con un mayor riesgo de morbilidad perinatal en comparacion con embarazos
monocoriénicos no complicados, con complicaciones neuroldgicas y cardiacas reportadas, asi
como un riesgo significativo de parto prematuro. (Khalil, A et al. 2017, p.1).

Los gemelos monocoridnicos, monoamnioticos (1:100 conjuntos de gemelos) tienen
probabilidades menores de 90% de que ambos sobrevivan debido a que se enrede el cordon
umbilical, comprometiendo la irrigacion fetoplacentaria. Otras complicaciones comunes son los
trastornos congénitos en 26% de gemelos monoamnidticos y pesos discordantes al nacer, sobre
todo a causa del sindrome de transfusion entre gemelos. Algunos autores abogan por el parto
programado por cesarea a las 32 a 34 semanas como intento de evitar la muerte intrauterina
ocasionada por accidentes con el cordon umbilical, asi como la continua vigilancia fetal externa
desde las 27 semanas de gestacion hasta el momento del parto. (Decherney, A et al 2014 capl7).

En términos generales, se considera la posibilidad de realizar reduccién selectiva si antes

de las 20 semanas surgen alteraciones graves del liquido amni6tico y el crecimiento fetal. En casos
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de ese tipo, de manera tipica los dos fetos fallecen sin intervencion. La seleccion del feto por
eliminar se basa en datos de dafio a uno u otro individuo y la comparacion de sus pronosticos.
Cualquier sustancia inyectada en un gemelo puede afectar al otro porque comparten circulaciones.
Por tal razon, las técnicas feticidas incluyen métodos para ocluir la circulacion de la vena umbilical
del feto escogido o por oclusion del cordon umbilical por medio de ablacion con radiofrecuencia,
ligadura por fetoscopia o coagulacion con laser o coagulacién monopolar o bipolar. Sin embargo,
incluso después de estas técnicas son muy grandes los riesgos para el feto supérstite. (Cunningham,
F et al 2015 cap45).

Los embarazos gemelares monocorionicos tienen un riesgo sustancialmente mayor de
muerte en comparacion con sus contrapartes dicoridnicas debido a las casi sempiternas anastomosis
vasculares que pueden ocasionar el sindrome de transfusion entre gemelos o una hemorragia
fetofetal aguda después del fallecimiento intrauterino de uno de los gemelos. EI mayor peligro por
compresion del cordon umbilical es el enredo de éste en gemelos monocig6ticos con un solo saco
amnidtico. Durante el periodo perinatal muere casi el doble de gemelos monocigdéticos que
dicigdticos. Esta cifra es aun mayor en el caso de trillizos, cuatrillizos y embarazos multiples de
orden mayor. (Decherney, A et al 2014 capl7).

A fin de evitar las complicaciones de la gestacién mdltiple, es imperativo realizar un
diagnostico de manera tan anticipada en el embarazo como sea posible. Mas adelante, la ecografia
resulta de utilidad para monitorear el crecimiento de los fetos y detectar anomalias estructurales.
Se recomienda llevar a cabo estudios rutinarios de crecimiento con gemelos cada cuatro semanas
durante el tercer trimestre o con mayor frecuencia si se detecta restriccion del crecimiento. Por lo
general se llevan a cabo pruebas prenatales en gemelos con sospecha de restriccion del crecimiento
intrauterino o discordancia del crecimiento, pero no se practican en gemelos con crecimiento
normal y sin complicaciones. (Decherney, A et al 2014 capl7).

En la mayoria de casos en que se realiza la fetoscopia con éxito, a las 24-48 horas ya se
objetivan criterios de curacién del sindrome y la paciente puede ser dada de alta hospitalaria. El
donante debe recuperar diuresis (vejiga visible + MCV liquido amniotico > 2 cm) y el receptor no
reacumular el polihidramnios. Las alteraciones Doppler pueden tardar ain méas en normalizarse, y
no siempre lo hacen. Se debe realizar control ecografico semanal 2-3 veces tras los fetoscopia, y

después bisemanales. Hay que realizar un seguimiento especial del estudio Doppler de la arteria
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cerebral media de cada feto para descartar la instauracion de la secuencia anemia-policitemia
(TAPS). (Martinez, J 2011, p.6).

En un 25% de los casos en estadio Il o IV existen alteraciones transitorias en el estudio
Doppler venoso e incluso cambios hidrépicos en el feto donante después del l&ser, debido a la
sobrecarga de volumen que tiene un feto atn oligdrico y que ya no envia sangre a su hermano por
la interrupcion de la transfusion de forma brusca tras el laser. Son signos que no reflejan en general
mal pronostico y suelen remitir en 4-5 dias. (Martinez, J 2011, p.7).

Existe controversia en la literatura con relacion al manejo del estadio I; sin embargo, la
mejoria en los resultados actuales, con sobrevida de 70% en ambos fetos y de 90% en al menos
uno de los fetos, aunado a los resultados de la North American Fetal Therapy Network, en los
cuales el estadio | del STFF se asocio con alto porcentaje de progresion (60%) y a menor riesgo de
pérdida fetal (p = 0,01) en los casos sometidos a cirugia laser, hacen razonable la intervencién
mediante fetoscopia laser de todos los estadios del STFF. (Molina, S et al 2018. p.591).

La clasificacion utilizada universalmente es la propuesta por Quintero y la necesidad de
terapéutica fetal estd basada en dicha clasificacion. Mas de la mitad de los casos en estadio | se
estabilizan o revierten, por lo cual una conducta expectante parece razonable. Sin embargo, la mejor
conducta en este estadio es aun controvertida, Los estadios I, 111 y IV tienen muy mal prondstico
perinatal para ambos fetos, por lo cual deben ser asistidos con cierta urgencia ya que, sin
tratamiento, alrededor del 90% mueren en la etapa perinatal o presentan morbilidad severa por
prematurez extrema o por la muerte intrauterina del otro gemelo. (Meller, C et al 2013, p155).

En un estudio de cohorte de Quintero et al, los resultados para los casos con enfermedad en
estadio IV demostraron grandes diferencias en las tasas de supervivencia dependiendo de la terapia
utilizada. Con la amnioreduccidn, se obtuvo una supervivencia del 25% para la enfermedad en
estadio IV, con una mediana de gestacion al momento del parto de 29 semanas. Con las técnicas
de ablacion placentaria con laser, se logré una supervivencia del 64% con una mediana de gestacion
al parto de 31 semanas. (Quintero, R 2007, p.179).

En una serie de 173 embarazos complicados por TTTS de tres centros en los EE. UU. Y
Australia, donde el tratamiento fue por amnioreduccion o ablacion selectiva con laser, el resultado
de al menos un sobreviviente neonatal fue del 91% (etapa I), 88% (etapa I1), 67% (etapa I11) y 50%

(etapa 1V) (43,44). Se informaron hallazgos similares de Alemania en una serie de 200 embarazos
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TTTS tratados por ablacion con laser: al menos un sobreviviente neonatal: 93% (etapa ), 83%
(etapa I1), 83% (etapa I11) y 70% (etapa IV). (NHS England, 2015, p.8).

El riesgo de parto prematuro en mujeres tratadas con laser es del 87,5%. Existe un riesgo
del 12% de parto antes de las 24 semanas de gestacion y del 24% entre las 24 y 28 semanas. Por
otro lado, a pesar de la intencion curativa del laser, hay recurrencia de sindrome de transfusion
gemelo a gemelo STFF en el 14% y TAPS en el 13%, (Correia, J 2011, p.18).

Si no hay complicaciones, se recomienda parto a término, en un 25% de los casos en estadio
I11 o IV existen alteraciones transitorias en el estudio Doppler venoso e incluso cambios hidropicos
en el feto donante después del laser, debido a la sobrecarga de volumen que tiene un feto adn
oligarico y que ya no envia sangre a su hermano por la interrupcion de la transfusion de forma
brusca tras el laser. Son signos que no reflejan en general mal pronéstico y suelen remitir en 4-5
dias. (Parra, G 2016, p. 37).

Si la porcion de placenta que corresponde a cada gemelo es similar y si la hemodinamia
resultante de las anastomosis entre ambos esta balanceada, el embarazo suele evolucionar sin
complicaciones mayores. Cuando la porcion de placenta de cada gemelo es muy desigual, se podra
producir una discrepancia en el crecimiento de los fetos, lo que deriva habitualmente en una
restriccion de crecimiento selectiva (RCIU); se considera clinicamente significativa cuando uno de
los fetos crece por debajo del percentil 10, generalmente asociado a una discordancia entre los
pesos fetales estimados mayor del 25%. En tanto, si el problema principal radica en una
hemodinamia desequilibrada de las anastomosis hacia uno de los gemelos, se podra producir un
STFF. (Meller, C et al 2013, p.155).

Parece que la evaluacion de las manifestaciones cardiovasculares del STFF puede
desempefiar un papel en el manejo, al proporcionar una herramienta Util y con suerte cada vez mas
confiable para permitir un diagndstico temprano al tiempo que proporciona un metodo para refinar
la estadificacion y guiar el tratamiento. También tiene un papel en la cuantificacion del éxito del
tratamiento, el monitoreo de la recuperacion y la necesidad de una vigilancia perinatal y posnatal
adecuada, ya que esto es esencial para los médicos, tanto para controlar el embarazo como para
aconsejar a los padres sobre el tratamiento, opciones y posibles resultados. (Manning, N e Archer,
N 2016, p.251).
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En el STFF, la coagulacion laser de las anastomosis placentarias es el tratamiento de
primera linea antes de las 26 semanas; es de anotar que, en algunos centros de cirugia fetal de
América Latina, la edad limite para realizar el procedimiento se fija en cada caso en particular y
depende del resultado neonatal de las unidades de cuidado intensivo de cada hospital especifico.
(Molina, S et al 2018, p.591).

Segun Hoopmann, M et al (2010) datos disponibles sugieren que el drenaje de amnio solo
es efectivo en casos leves de TTTS y el fracaso de la terapia es tan alto como uno de cada tres. La
septostomia tampoco fue Gtil para reducir la muerte fetal. El feticidio selectivo implica la oclusion
del cordén umbilical de un feto, deteniendo asi la circulacion entre los dos fetos para evitar la
muerte intrauterina doble en casos de STFF progresado. La interrupcion selectiva del embarazo es
éticamente controvertida. Ademas, es dificil definir qué feto estd mas afectado y tiene el peor
pronostico. (p.331).

Se reconoce que, sin intervencion terapéutica, el STFF dara como resultado tasas de
mortalidad perinatal de 80 a 100%, dependiendo de la gestacion en el momento del diagndstico.
Utilizando estrategias de amnioreduccion, pareceria que la tasa de paralisis cerebral varia de 6 a
22%. Esta amplia variacion se debe a las practicas de cada institucion, la gestacion en el momento
del parto y la verificacion de casos. Otros resultados neuroldgicos adversos, potencialmente mas
dificiles, ocurren en un 8 a 28% de los casos. (Quintero, R 2007, p178).

El médico tiene responsabilidades importantes en el proceso de consentimiento informado.
Estas responsabilidades incluyen la identificacion de todas las alternativas médicamente
razonables, es decir, aquellas para las cuales hay evidencia de eficacia clinica, no solo aquellas que
son técnicamente factibles. Las alternativas médicamente razonables deben presentarse al paciente
junto con una discusion clara y cuidadosa de sus beneficios y riesgos clinicos. Cuando la evidencia
respalde una de estas alternativas médicamente razonables como clinicamente superior, el medico
debe recomendarla. (Quintero, R 2007, p168).

La deteccion de ausencia/reversion del flujo telediastélico en la arteria umbilical del
donante es el mayor predictor de muerte fetal a pesar de la separacion completa del laser. Suele ser
por insuficiencia placentaria secundaria a una asimetria en la distribucion del territorio placentario

que corresponde a cada feto, lo que contribuye al empeoramiento del STFF. (Parra, G 2016, p. 37).
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El STFF tiene una alta mortalidad, cercana al 90%, y secuelas especialmente neuroldgicas
en los sobrevivientes. Inicialmente la incorporacion del amniodrenaje produjo una disminucion de
la mortalidad, pero manteniendo secuelas neonatales relativamente altas. Posteriormente, y
aceptado en la actualidad como la terapia de eleccidon en este tipo de casos, se introdujo la
coagulacion laser de las comunicaciones vasculares causantes del STFF. Esta terapia permite una
sobrevida de por lo menos uno de los gemelos en el 76% de los casos, y una tasa de dafio
neuroldgico no superior al 2%. Sin embargo, a pesar del indudable cambio en el pronéstico de este
tipo de gestaciones con la introduccién de la terapia laser, esta técnica no esta exenta de riesgos
inmediatos y/o a largo plazo. (Parra, M et al 2011, p.43).

Tratamiento

Segun Quintero, R 2007 El tratamiento del sindrome de transfusion gemelo a gemelo
(STFF) ha abarcado un amplio espectro de opciones, incluido el manejo expectante, la terapia
médica y la cirugia, asi como la interrupcion del embarazo. En los Gltimos afios, se ha dado un
énfasis significativo al desarrollo de guias de préctica clinica que se derivan de la medicina basada
en evidencia. (p.127.).

El tratamiento 6ptimo del sindrome de transfusion entre gemelos in Gtero sigue siendo
polémico. En diversos centros de Estados unidos esta disponible la terapia laser para la ablacién de
los vasos placentarios anastométicos, y ha mostrado mejorias en la supervivencia a corto plazo en
comparacion con el manejo expectante y la amniorreduccion. También hay mejorias en resultados
del neurodesarrollo a dos afios en pacientes sometidos a tratamiento con laser. (Decherney, A et al
2014 capl7).

En la actualidad se utilizan algunos tratamientos contra STFF que incluyen
amniorreduccion, ablacion de anastomosis vasculares por medio de laser, feticidio selectivo y
septostomia (creacion intencional de una comunicacion en la membrana amniética divisoria).
(Cunningham, F et al 2015cap45).

Después del parto, el tratamiento para el sindrome de transfusion entre gemelos incluye
reemplazar la sangre del gemelo donante para corregir los desequilibrios en liquido y electrdlitos.

En el gemelo receptor, es posible que se requiera una flebotomia hasta que se restaure la presion
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venosa normal. A menudo, se necesita tratamiento adicional para la insuficiencia cardiaca.
(Decherney, A et al 2014 capl7).

Amniodrenaje

La Amnioreduccion o amniocentesis en serie hasta principios de la década de 1990, era el
principal recurso terapéutico para el tratamiento de STFF, aunque puede considerarse como un
recurso paliativo, ya que no actia sobre la fisiopatologia de la enfermedad. Consiste en la
extraccion repetida de liquido amnidtico tantas veces como sea necesario dependiendo de Su
acumulacién. EIl objetivo es reducir el riesgo de aborto espontaneo o parto prematuro y mejorar la
hemodindmica fetal al reducir la presion sobre la superficie de la placenta en la bolsa de
polihidramnios. (Ribeiro, A et al 2010, p.70).

La amnioreduccion se ha empleado como terapia primaria o complementaria en STFF
durante dos décadas. Esta técnica no altera la fisiopatologia subyacente de las anastomosis
vasculares desequilibradas en la placentacién gemelar monocorionica diamniotica, pero parece
prolongar la gestacion al reducir la presion intraamniética y mejorar la perfusion uteroplacentaria.
(Quintero, R 2007, p.94).

En caso de contraindicacion de la fetoscopia, en general por la presencia de dindmica
uterina o edad gestacional > 30-32 semanas puede estar indicada la realizacion de amniodrenajes
con el unico objetivo de reducir el polihidramnios, y por tanto el parto prematuro, y realizar una
maduracion fetal. Se repetird a demanda en funcidn de los controles de LA. ElI amniodrenaje se
basa en extraer liquido amniético del saco del polihidramnios hasta conseguir una MCV de LA
normal. (Martinez, JM 2011, p.7).

Con respecto al enfoque intervencionista en STFF, la reduccion menor es la técnica méas
accesible y facil, util cuando hay sintomatologia materna. Tiene tasas de supervivencia fetal
superiores al tratamiento esperado, pero tasas de mortalidad y déficits neuroldgicos superiores a la
fotocoagulacion. Es una terapia meramente sintomatica, efectiva solo en casos moderados y con
unatasa de fracaso de 1 de cada 3 casos tratados. La técnica consiste en extraer liquido de la cavidad
amnidtica, reduciendo la distension uterina (que es un factor de riesgo de parto prematuro y ruptura

prematura de membranas) y parece mejorar la perfusion uteroplacentaria. (Correia, J 2011, p.13.).
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La amnioreduccion es un procedimiento técnicamente simple, aunque la seleccion
adecuada del paciente, la posicion del paciente y los mecanismos de drenaje son importantes para
minimizar las complicaciones relacionadas con el procedimiento. El procedimiento puede llevarse
a cabo sin tecnologia sofisticada, aunque ha habido una tendencia reciente en el uso de dispositivos
asistidos por vacio para extraer el liqguido amniotico en lugar de técnicas manuales. (Quintero, R
2007, p.93).

Tabla 2. Técnica del amniodrenaje.

1. Utilizacién de profilaxis antibiotica y tocolisis.

Evitar la septostomia inadvertida puncionando contra lateralmente al donante.

Aguja de 18G, con anestesia materna en zona de puncion.

Vigilancia continua de la aguja bajo control ecogréfico.

Aspiracion activa (‘de pared’) a alta velocidad.

6. Registro NST posterior

Fuente: autoria propia

La amniorreduccion se ha asociado con cuatro complicaciones principales asociadas con el
procedimiento: trabajo de parto prematuro y / o amniorrexis, muerte fetal, complicaciones
infecciosas y desprendimiento de placenta. Es dificil disociar la afeccion primaria que se trata de
los dos primeros resultados adversos, ya que el polihidramnios tiene una asociacion clara con el
parto prematuro y la muerte fetal intrauterina. Se ha informado septostomia inadvertida después de

una amnioreduccion con enredamiento del cordon umbilical (Quintero, R 2007, p.93).
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Septostomia

La septostomia es la perforacion de la membrana Inter fetal para equilibrar el volumeny la
presion de los fluidos amnioticos. Esta técnica no parece revertir las manifestaciones de STFF y es
atil para prolongar el embarazo en mujeres que han alcanzado las 26 semanas de gestacion. La
técnica consiste en introducir una aguja espinal calibre 22 guiada desde el saco con oligohidramnios
a la bolsa con polihidramnios. En los casos de gemelos atorados donde la membrana no es visible,
la aguja pasara lo mas cerca posible de la bolsa gemela. Se debe realizar una puncion; Las
punciones multiples aumentan el riesgo de ruptura de la membrana inter fetal y el enredo del cordén
umbilical. Un dia después del procedimiento, se recomienda la ecografia, y se espera que la
visualizacién de la membrana inter fetal sea facil y se mueva libremente. (Correia, J 2011, p.18.).

Si bien los datos claramente no muestran beneficios de la septostomia sobre la
amniocentesis en serie, sus complicaciones no se han enfatizado lo suficiente. La transferencia
pasiva de liquido amnidtico desde el saco del donante al receptor elimina la posibilidad de
monitorear la mejora del donante en términos de produccion de orina. La septostomia también
puede dificultar las posteriores amniocentesis o laser, ya que la membrana divisoria interfiere con
el procedimiento finalmente, la septostomia puede provocar un embarazo pseudomonoamniético,
con la muerte de uno o ambos fetos por enredos del cordén. Por lo tanto, la septostomia no debe
usarse para tratar TTTS (Quintero, R 2007, p.129).

Fotocoagulacion laser

Este es un procedimiento donde se realiza la colocacién percutanea de un fetoscopio (bajo
guia de ultrasonido) en el saco amniotico (generalmente el gemelo receptor) y se examina la
vasculatura placentaria. Se utiliza un puerto lateral operativo para introducir un laser y se coagulan
las arteriovenosas unidireccionales patologicas. (NHS England 2015, p.7).

La cirugia se realiza con un fetoscopio de 20-30 cm de longitud y 1.0-2.3 mm de didmetro.
Los alcances se usan dentro de una funda que aloja el endoscopio y la fibra laser para la
fotocoagulacion. Después de la introduccion en la cavidad amniotica del receptor, debe
identificarse la insercion del corddn del receptor. Seguir los vasos hacia el donante conduce al

ecuador entre los sistemas vasculares. El ecuador puede estar cerca de la membrana inter gemela,
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aunque este no es siempre el caso y también se puede empujar hacia el lado del donante. En el caso
de una placenta posterior, la deteccion de los vasos responsables es méas facil. Con una placenta
anterior, la visualizacion es mas dificil y se pueden usar fetoscopios curvos. (Hoopmann, M, Abele,
H, Wallwiener, D y Kagan, K 2010, p.331).

La cirugia con laser para STFF se puede dividir en dos pasos fundamentales: (1)
identificacion endoscopica de las anastomosis vasculares placentarias, (2) ablacion con laser de las
anastomosis. Los dos pasos no son sinbnimos: (a) con respecto a la identificacion endoscépica de
las anastomosis, la técnica no selectiva se basa en el laser de todos los vasos que cruzan la
membrana divisoria, ya sea anastomoética 0 no. La técnica selectiva identifica y laser solo
anastomosis vasculares placentarias. (Quintero, R et al 2016, p.197).

La cirugia dura entre 30 y 60 minutos y se puede realizar con anestesia local o regional.
Debido a los efectos mas pequefios sobre la circulacion materna y el sangrado intra amni6tico
menos frecuente, la anestesia regional parece ser la técnica mas segura [23]. El procedimiento se
completa mediante drenaje amniotico hasta que el volumen de liquido amnidtico del receptor esté

en el rango normal mas bajo (Hoopmann, M et al 2010, p.332).

Tabla 3 Procedimiento quirargico de la fetoscopia.
La fetoscopia se realiza de forma percutanea bajo control ecografico continué:

=

Identificacion de la placenta, que se debe evitar durante la insercion del trécar.

2. Anestesia local con infiltracién de piel, pared abdominal y miometrio de 20 cc de
levo-bupivacaina al 0.5%. Se acompafia de sedaciéon suave con remifentanilo
EV,

3. Introduccién del trocar de 3 mm bajo control ecografico en la cavidad amnidtica

del feto receptor (afecto del polihidramnios).

4. Se extrae liquido amnidtico para estudio cromosémico (QF-PCR) o cariotipo y

otros estudios segun el caso.

5. Introducciéon por el trocar del fetoscopio. Exploracion cuidadosa de toda la
placenta y de la insercion de los cordones umbilicales, identificandose la

membrana interamniotica divisoria con el feto en oligoanhidramnios. Se debe
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identificar el ecuador vascular y visualizar todas las comunicaciones entre los
vasos placentarios y seguirlos hasta su respectivo cordon umbilical. Se utiliza el
fetoscopio de 0°. Mediante laser (Diodo, YAG) coagulamos todas las
comunicaciones entre ambos gemelos, de forma selectiva y respetando por

tanto todos los vasos que son propios de cada feto.

6. Al finalizar la intervencion se realiza amniodrenaje del saco del receptor hasta
normalizar la maxima columna vertical, mediante aspiracion rapida por la vaina

del fetoscopio.

7. Durante toda la intervencidbn se comprueba mediante ecografia de forma
repetida la frecuencia cardiaca de los fetos, la integridad de las membranas, la
situacién del fetoscopio en la cavidad amnidtica y la ausencia de sangrado

significativo del utero.

Fuente: autoria propia

La técnica no selectiva.

La técnica no selectiva se baso en el laser de todos los vasos que cruzarian la membrana
divisoria. Por definicion, esta técnica no intentd diferenciar los vasos anastométicos de los no
anastomoticos, sino mas bien capturar la mayor cantidad de anastomosis posible, basandose en tres
supuestos: (1) la membrana divisoria se encuentra paralela al ecuador vascular; (2) todos los vasos
que cruzan la membrana divisoria son anastomosis vasculares; (3) las anastomosis vasculares
(ecuador vascular) estdn todas dentro del saco del gemelo receptor (donde se inserta el
endoscopio).(Quintero, R et al 2016, P.204).

La técnica selectiva.

La técnica requirio una evaluacion sistematica del ecuador vascular de un extremo de la
placenta al otro. Basicamente, esto significaba seguir todos y cada uno de los vasos en la superficie
de la placenta hasta su extremo terminal. Si el extremo terminal de una arteria de un gemelo estaba
acompafado por una vena que regresaba al mismo feto, esto se etiquetaba como un par no
anastomatico. Por otro lado, si el extremo terminal de una arteria estaba acompafiado por una vena
que regresaba al otro gemelo, esto se etiquetaba como una anastomosis AV. Las anastomosis AA

eran evidentes, ya que la arteria de un gemelo continuaria como una arteria del otro gemelo.
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Similar, Las anastomosis de VV podrian identificarse siguiendo una vena de un gemelo al otro.
(Quintero, R et al 2016, P.204).

La técnica de Solomon se basa en la teoria de que no todas las anastomosis son
endoscdpicamente visibles y, por lo tanto, implica el laser de areas sanas de la placenta entre las
anastomosis con laser, se puede medir por la tasa de STFF persistente o inverso y con qué
frecuencia se puede lograr una técnica selectiva. (Quintero, R et al 2016.p, 197).

Una técnica fetoscopica modificada, la "técnica de Solomon", descrita por primera vez por
el grupo de Leiden, coagula una linea a través del ecuador vascular de la superficie coridnica
después de la ablacion selectiva. Esto elimina cualquiera de las micro anastomosis residuales y
separa los territorios vasculares de cada gemelo, reduciendo potencialmente las complicaciones sin
aumentar los resultados adversos. (NHS England 2015, p.7).

La fotocoagulacion con laser fetoscépico (FLP) es el estandar de oro para el tratamiento de
STFF grave, una afeccion que afecta hasta el 15% de todos los gemelos monocorionicos. Si bien
otras complicaciones gemelas monocoriénicas como la secuencia de policitemia de anemia gemela
(TAPS) o larestriccion selectiva severa del crecimiento fetal también se pueden manejar con FLP,
la gran mayoria de estos procedimientos aln se realizan para la secuencia de oligohidramnios-
polihidramnios gemelos, una condicion que puede progresar rapidamente y requerir una
intervencion urgente antes del acortamiento cervical y el parto prematuro. (Edwards, A, Teoh,
Hodges, M, Palma, R, Cole, S, Fung, A e Walker, S 2016, p.276).

En la técnica original de De Lia (1990) hubo ablacién de todos los vasos placentarios
superficiales que cruzaban la membrana; En 1998, el equipo de Quintero cre6 una técnica de
fotocoagulacion laser selectiva (FLS), que consiste en la destruccion laser de las anastomosis
placentarias. La relevancia de esta nueva técnica radica en el hecho de que no todos los vasos que
cruzan la membrana son anastomosis y solo estos estan involucrados en la patologia del sindrome)
y que la destruccion aleatoria de todos los vasos podria causar la no perfusion de las areas
placentarias, incluso aumentando el riesgo de pérdida fetal de uno o ambos fetos. (Correia, J 2011,
p.16.).

El problema posquirtrgico mas relevante es la ruptura prematura de membranas (PROM)
que complica aproximadamente el 10% de todos los embarazos tratados. En un informe reciente

de una experiencia en un solo centro con 152 tratamientos con laser, los autores informan una tasa



44

de PROM del 8% dentro de los 7 dias posteriores al procedimiento y del 17,8% después de los 7
dias del procedimiento, respectivamente. Otra complicacidn que puede ocurrir durante el embarazo
después de la cirugia con laser es la secuencia de policitemia y anemia gemela iatrogénica (TAPS).
Se informa que ocurre en hasta el 13% de los casos y puede necesitar una transfusion intrauterina.
(Hoopmann, M et al 2010, p.332).

El tratamiento de eleccidn para STFF histéricamente fue la amnioreduccion. Aunque esto
proporciond alivio sintomatico y el potencial de reabrir anastomosis a menudo requirié multiples
procedimientos y, vitalmente, no trat6 la patologia cardiovascular, que por lo tanto progresé. Por
el contrario, el tratamiento con laser, que implica la coagulacion de las anastomosis placentarias,
aborda la fisiopatologia desconectando las dos circulaciones y, por lo tanto, muchos consideran
que cura el STFF, sea cual sea la etapa. Convirtiendo eficazmente el embarazo monocoriénico en
un embarazo dicorionico, previene un mayor flujo entre gemelos, finaliza el desequilibrio de
volumeny elimina los mediadores vasoactivos no deseados del otro gemelo. (Manning, N e Archer,
N 2016, p.249).

Oclusion del cordén umbilical.

Segun Quintero, R et al 2016 se debe mencionar en el asesoramiento de los pacientes, que
la tasa de supervivencia es de aproximadamente el 90% con un riesgo del 5% de dafio neurolégico
si se elige la terapia con laser, en comparacion con un 90% de supervivencia y un 5% de riesgo de
dafio neurolégico en el gemelo sobreviviente si se elige la oclusion del cordon umbilical. (p204).

La oclusion del cordon umbilical de uno de los fetos es el tratamiento de eleccion cuando
uno de ellos tiene una anomalia grave o cuando el tratamiento de ablacion con laser ha fallado. Se
realiza mediante cordén umbilical guiado por ultrasonido o fetoscopia guiada por el feto con la
menor probabilidad de supervivencia. Las tasas de supervivencia varian del 77% al 92% del feto
permanente, y una pequefia porcién puede tener retraso en el desarrollo. (Ribeiro, A et al 2010,
p.71).

Se debe ofrecer la oclusion del cordon umbilical a pacientes con STFF en los que pueden
existir circunstancias complicadas adicionales. Este puede ser el caso de pacientes con una

anomalia congénita grave de uno de los gemelos o un feto hidroponico moribundo. Dado que tales
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casos son raros, el desempefio del feticidio selectivo a través de la oclusion del cordon umbilical
en TTTS deberia ser una excepcion, mas que la regla. (Quintero, R et al 2016, p.204).

Los pacientes a menudo estan angustiados con la idea de que el feto mas sano puede morir
después de SLPCV vy, como resultado, puede solicitar UCL primario. Los padres también pueden
solicitar UCL primaria en el caso de gemelos discordantes por una anomalia letal. La UCL
secundaria, después de un intento fallido de SLPCV, es poco frecuente en nuestra experiencia,
aunque siempre es un tema de asesoramiento en cualquier paciente en estadio I11 o IV. (Quintero,
R 2007, p.124).

Aborto selectivo.

La interrupcion del embarazo puede ser una opcidn justificada por un pronostico perinatal
pobre esperado, especialmente debido a la morbilidad neuroldgica. El aborto selectivo de un feto,
generalmente el receptor, era una opcion mas comudn antes de la fotocoagulacion. tasa de
supervivencia maxima del 50%, segln algunas series. Hoy en dia se puede considerar si el
sufrimiento fetal o la condicién clinica de un feto pone en peligro al otro feto, y la evidencia
disponible no muestra diferencias en el resultado entre los receptores y donantes. El tratamiento
con laser fallido, asi como la recurrencia de STFF o TAPS (secuencia de anemia policitemia
gemela) pueden ser indicaciones de aborto selectivo. (Correia, J 2011, p.16.).

La muerte fetal intrauterina espontanea de un gemelo monocoriénico se asocia con riesgo
de muerte o lesién del gemelo. EI mecanismo fisiopatoldgico responsable de los efectos adversos
en el segundo gemelo es a través de la hemorragia feto-fetal perimortem desde el gemelo vivo al
hermano gemelo moribundo o muerto. Por lo tanto, la justificacion del feticidio selectivo en
gemelos monocoriénicos con STFF es prevenir la muerte o lesiones de un gemelo mas saludable
como resultado de la muerte espontanea de un hermano gemelo mas enfermo. (Quintero, R 2007,
p.133).

En casos de STFF con una afectacion muy severa de uno de los fetos (estadio IV, lesiones
SNC, malformacion discordante severa) o por imposibilidad técnica de realizar un laser, una opcién

a considerar es el feticidio selectivo mediante oclusién o ablacion laser del cordon umbilical.
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Se trata de conseguir la interrupcién completa del flujo sanguineo del cordon umbilical, mediante
laser o pinza bipolar, causando la muerte del feto en situacién critica e interrumpiendo la
comunicacion entre ambos fetos. La tasa de supervivencia del feto no afectado se sita en alrededor
del 80-90%. (Martinez, JM 2011, p.5.).

Manejo expectante.

El manejo expectante su indicacion principal ocurre cuando no hay deterioro clinico de los
fetos evaluados por ultrasonido y examen Doppler. Por lo tanto, puede esperarse la viabilidad fetal,
los corticosteroides pueden usarse para la maduracion pulmonar y la interrupcion del embarazo,
generalmente alrededor de las 32 semanas. (Ribeiro, A et al 2010, p.70).

La diferencia fundamental entre SLPCV y UCO radica en que, aunque ambos métodos
interrumpen las comunicaciones vasculares entre los dos fetos, SLPCV permite a ambos gemelos
la oportunidad de sobrevivir. Por otro lado, la supervivencia después de SLPCV es impredecible,
lo que a veces resulta en la muerte intrauterina del gemelo "maés saludable™, con la supervivencia
del feto aparentemente mas afectado. (Quintero, R 2007, p.124).

La fetoscopia con coagulacién con laser es el mejor tratamiento para STFF, ya que es un
tratamiento causal y curativo para ambos fetos. En un metaanalisis que incluye el estudio Eurofetus,
se compararon 432 casos tratados con fotocoagulacion con 179 tratado por reduccion menor. El
55-77% de los fetos en el primer grupo y el 38- 81% del segundo grupo sobrevivieron. La muerte
neonatal ocurrio en el 4-12% de los gemelos tratados con laser y en el 14-39% de los tratados con
amniocentesis en serie. Se detectaron anormalidades neurolégicas en 2-33% después del laser y
18-83% después de una reduccién menor. Los fetos tratados con fotocoagulacion tenian el doble
de probabilidades de sobrevivir que los fetos tratados con amnioreduccion y 5 veces menos
probabilidades de tener morbilidad neurologica. (Correia, J 2011, p.16.).
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Tabla 4. Controles y seguimiento post-tratamiento.

En la mayoria de casos en que se realiza la fetoscopia con éxito, a las 24-48 horas ya
se objetivan criterios de cuacion del sindrome y la paciente puede ser dada de alta
hospitalaria. El donante debe recuperar diuresis (vejiga visible + MCV liquido amnidtico
> 2 cm) y el receptor no reacumular el polihidramnios. Las alteraciones Doppler pueden

tardar ain mas en normalizarse, y no siempre lo hacen

Recomendamos mantener reposo relativo en domicilio y baja laboral durante el resto

de la gestacion

Realizamos control ecografico semanal 2-3 veces tras la fetoscopia, y después
bisemanales. Hay que realizar un seguimiento especial del estudio Doppler de la arteria
cerebral media de cada feto para descartar la instauracion de la secuencia anemia-
policitemia (TAPS).

Si no hay complicaciones, se recomienda parto a término

Fuente: Martinez, J, 2011, p. 6.



48

CAPITULO I1I: MARCO METOLOGICO

Tipo de Estudio Revision bibliogréafica: Se realizo un estudio bibliografico de treinta
articulos, dieciocho articulos en espafiol, siete en inglés, tres en francés y dos en portugués para
recopilar informacion existente de investigaciones originales, descriptivas y analiticas, proyectos
y/o trabajos que versen sobre el tema, permitiendo una vision global y actual sobre el estudio de
las complicaciones del sindrome transfusional feto-fetal valorando el pronéstico y calidad de vida
post natal y la eficacia en los tratamientos a nivel internacional en el periodo 2013-2018.

Area de Estudio: Nuestra area de estudio sera la informacion cientifica existente en la
literatura sobre las complicaciones, pronostico y tratamiento del sindrome transfusional feto-fetal,
enfatizandose en factores como lo son embarazos multiples, placenta monocorial y la presencia de
anastomosis feto-fetales.

Fuentes de Informacion La informacion la recolectaremos de fuentes primarias y
secundarias como las bases o motores de datos Medline, EBSCO, PubMed, Binass, Google
académico, SCAD, ELSEVIER, REDALYC.ORG, Cammbridge Univesirty y SciELO. Se
incluyeron todos los articulos de investigaciones originales o estudios primarios, incluyendo
estudios transversales, casos y controles, cohortes, revisiones bibliograficas o metaanalisis con
fechas de realizacién entre el afio 2013 y el afio 2018.

La bdsqueda bibliografica se delimito a través de las siguientes palabras claves: sindrome
transfusion feto-feto, Amniodrenaje, cirugia por fetoscopia, embarazo gemelar monocorial,
Septostomia, embarazo gemelar acardio, oligohidramnios, hipervolemia, poliuria, polihidramnios,
feto arcadico, retraso de crecimiento intrauterino RCIU, anemia-policitemia y anastomosis
vasculoplacentarias.

Se excluyeron cualquier publicacion con fecha de realizacion menor al afio 2013, sin afio
de publicacion y aquellas investigaciones en donde se contaba solo con el resumen de este, sin

tener acceso a la publicacion completa. Para la elaboracién de la bibliografia se utilizé APA 2010.
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En este apartado se tomaran en cuenta los siguientes articulos cientificos para realizacion

de la revision bibliogréafica.

Tabla 1. Notas de informacion

Articulo

Resumen

2013. Simpson L., Sindrome de
transfusion gemelo a gemelo.

Estados Unidos.

El TTTS es una afeccidbn grave que puede
complicar del 8 al 10% de los embarazos
gemelares con placentacion  diamnidtica
monocoridénica (MCDA). El diagnostico de TTTS
requiere 2 criterios: (1) la presencia de un
embarazo MCDA; y (2) la presencia de
oligohidramnios (definido como una bolsa
vertical méxima de <2 cm) en un saco, y de
polihidramnios (una bolsa vertical maxima de> 8
cm) en el otro saco. El sistema de estadificacion
de Quintero parece ser una herramienta util para
describir la gravedad del TTTS de manera
estandarizada. Se debe considerar la
evaluacion ecografica en serie para todos los
gemelos con colocacibon de MCDA, que
generalmente comienza alrededor de las 16
semanas y continla aproximadamente cada 2
semanas hasta el parto. La deteccion de
enfermedades cardiacas congénitas esta
garantizada en todos los gemelos
monocoridnicos, en particular los complicados
por TTTS. Se debe proporcionar una amplia
asesoria a pacientes con embarazos

complicados por TTTS, incluyendo la historia
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natural de la enfermedad, asi como las opciones

de manejo y sus riesgos Yy beneficios.

2014. Arias A., Campos D., Campos
M., Mantovani M., Peralta C. & Silva

de Souza D. Sindrome de
transfusion gemelo a gemelo:
prueba de deteccion del

neurodesarrollo. Brasil.

Evaluar las funciones de desarrollo neurolégico

(cognicion, lenguaje y motricidad) de los
sobrevivientes del sindrome de transfusion feto-
(STFF). Método:

observacional de corte transversal, un total de

transfusion estudio

67 gemelos diamni6ticos monocoridnicos

sometidos a coagulacion con laser por
fetoscopia para el tratamiento de STFF. El
estudio se realiz6 en el Centro de Investigacion
Pediatrica (CIPED), de

Campinas. La edad varié6 de un mes y cuatro

Universidad Estatal

dias a dos afios y cuatro meses. Se utilizaron
para la evaluacion las Escalas de Bayley de la
Prueba de deteccion de desarrollo infantil y
infantil Ill. Resultados: la mayoria de los nifios
alcanzaron la categoria competente y se
clasificaron como de rendimiento adecuado. Los
ninios prematuros tuvieron un rendimiento
inferior en comparacion con los recién nacidos a
término en la subprueba global del motor (p =
0,036). Conclusion: la mayoria de los nifios
alcanzaron el desarrollo esperado segun la
edad. A pesar del buen desarrollo neurolégico,
los nifios en la categoria de riesgo deben ser
monitoreados para el desarrollo durante la

infancia.
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2014. Baschat A. & Benoit R.
Sindrome de transfusion gemelo a
gemelo: diagnéstico prenatal y

tratamiento. Estados Unidos.

Diagnostico prenatal La vigilancia con
ultrasonido es esencial para la deteccion y el
tratamiento. La TTST se diagnostica con
encefalhidramniosocurre en el receptor (bolsillo
de liquido vertical maximo [MVP]> 8 cm) y
oligohidramnios en el donante (MVP <2 cm). El
método de Quintero et al se usa comunmente
para la estadificacion, utilizando la presencia o
ausencia de llenado de la vejiga del donante,
valores anormales de Doppler fetal, hidropesia
fetal y fallecimiento. Tratamiento La
fotocoagulaciéon con laser de fetoscopia de
placentalanastomosis es un tratamiento eficaz

gue aborda la fisiopatologia subyacente.

2014. De Lia J. & Kuhlmann R.
Sindrome de transfusion de gemelo
a gemelo: 30 afios en el frente.
Estados Unidos.

Hace treinta afios, el sindrome de transfusion de
gemelo a gemelo (TTTS) era uno de los
problemas méas desafiantes de la obstetricia
moderna. La mortalidad y la morbilidad
asociadas fueron asombrosas, y una sensacion
de desesperanza prevalecio entre los médicos y
los patdlogos pediatricos. Los avances técnicos
en ultrasonido, endoscopia, grabacion de video
y laser médico formaron el diagndstico de
diagndstico basico y la terapia interna de los

trastornos del lugar. Se revisaron algunos

eventos histéricos que se convirtieron en una
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nueva modalidad de tratamiento para TTS,

oclusion fetoscopica con laser de vasos

corioangiopagos, ahora la operacion mas
comun realizada en todo el mundo en nombre

de los fetos en peligro.

2014. Eftichia V. Kontopoulos H.
Chmait & Rubén A. Quintero. Cirugia
secuencial con laser para el
sindrome de transfusiéon gemelo a

gemelo. Estados Unidos.

El tratamiento del sindrome de transfusion
gemelo a gemelo (TTTS) mediante la técnica de
fotocoagulacién selectiva secuencial con laser
de vasos comunicantes (SQLPCV) implica el
laser de las comunicaciones arteriovenosas
desde el gemelo al receptor gemelo primero,
seguido de las comunicaciones arteriovenosas
desde el gemelo receptor hacia el donante. La
exclusion de las comunicaciones vasculares en
este orden particular puede dar lugar a una
transfusibn neta intraoperatoria transitoria al
facilitar el equilibrio

gemelo donante vy

hemodinamico, particularmente al gemelo

donador con volumen reducido.

2014. Fritz F., Kohler 1., Langer,
Lecointre B., Sananes A. & Viville B.
Weingertner N. Coagulacién con
laser fetoscopico para el sindrome
de transfusion gemelo a gemelo

antes de las 17 semanas de

Objetivo Comparar los datos del laser, las
complicaciones y el resultado neonatal en
embarazos que se someten a ablaciéon
fetoscépica por laser fetoscopica "temprana"
("gestacion de 17 semanas") del sindrome de

transfusion placentaria
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gestacion: datos laser,

complicaciones y resultado

neonatal. Francia.

vascularanastomosesfortwin (TTTS) con los de
casos "convencionales” tratados después de 17
semanas.Métodos Esta fue una cohorte de
datos
enero de 2004 y diciembre de 2012. Se
incluyeron embarazos gemelares diamnioticos
TTTS vy
tratados por coagulacion fetoscopica con laser.

recolectados prospectivamente entre

monocoriénicos complicados por
Los embarazos se agruparon segun el
tratamiento con laser <17 semanas de gestacion
0 17 semanas y se compararon los resultados

obstétricos y neonatales entre los grupos.

2014. Garcia K. & Salgado L.
Sindrome de transfusion feto-fetal
en un embarazo de trillizos bicorial-
tri-amnidtico igual sexo manejado
con fotocoagulacion laser guiada por
fetoscopio. Reporte de caso vy

revision de la literatura. Colombia.

El sindrome de transfusion feto-fetal complica
hasta un 15 % de las gestaciones monocoriales
en la mitad del segundo trimestre de embarazo
y su resultado es una elevada mortalidad y
morbilidad perinatal si no se trata a tiempo.
Aunque algunos factores humorales tienen un
papel en la fisiopatologia de la enfermedad, una
de

presencia de uniones vasculares placentarias

distribucion desigual la placenta y la

en la placa coriénica, permitiendo cambios de
volumen de sangre entre los fetos, son el

requisito  previo anatOmico para esta

complicacion anica para gemelos

monocoridénicos. Dentro de las gestaciones

monocoriales, es posible identificar un subgrupo
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de parejas de gemelos en alto riesgo de
desarrollar el sindrome de transfusion feto-fetal
0 restriccion de crecimiento intrauterino
selectivo durante el curso del embarazo tan
pronto como en el primero y segundo trimestre
temprano. Si hay una progresiva discrepancia
de liquido amnidtico avanza el sindrome de
transfusion feto-fetal a moderada, y finalmente
llega a la etapa severa, la clasificacion exacta
del cuadro clinico y diagndstico de la situacion
hemodinamica fetal, son cruciales para asesorar
a los padres sobre las opciones de tratamiento
y posibles resultados. Se presenta el caso de
una mujer de 27 afios de edad primigestante con
un embarazo multiple de trillizos bi-corial-
triamnidtico y sindrome de transfusion
intergemelar estadio Ill, segun Quintero (1), en
los fetos 2 y 3, diagnosticado en la semana 22,4
de gestacion. El manejo se llevd a cabo con
fotocoagulacién laser selectiva y secuencial de
los vasos comunicantes. Desembarazada en la

semana 28 de gestacion.

2014. Grady A. Ecocardiografia fetal
en el sindrome de transfusion

gemelo a gemelo. Estados Unidos.

El sindrome de transfusién gemelo a gemelo es
un proceso complejo de enfermedad que afecta
los embarazos gemelares monocorionicos que
tiene  implicaciones para el sistema
cardiovascular tanto en las mujeres receptoras

como en las donantes. Pueden ocurrir cambios
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cardiacos sistolicos, diastolicos y estructurales;
Estos han sido objeto de un intenso estudio
durante las ultimas dos décadas, y el uso de la
ecocardiografia en la evaluacion de estos
embarazos se ha vuelto comun en los centros
gue ofrecen tratamiento para la afeccion. El
papel de la ecocardiografia, los hallazgos
clinicos cardiovasculares y hemodindmicos
caracteristicos del sindrome, y los mecanismos
y consecuencias fisiopatologicas propuestas se

discuten en esta revision.

2015. Arias A., Campos D., Campos
T., Dos Santos O., Guerreiro M.,
Peralta C. & Souza D. Sindrome de
transfusion gemelo a gemelo:
neurodesarrollo de lactantes

tratados con cirugia laser. Brasil.

Objetivo: Evaluar las  funciones de
neurodesarrollo de los sobrevivientes del
sindrome de transfusion gemelo a gemelo
(TTTS) tratados por coagulacion laser
fetoscopica (FLC), durante el primer afio de
vida, comparandolos con un grupo de control; y
para verificar la influencia de variables
especificas en el neurodesarrollo. Método: Este
fue un estudio prospectivo, longitudinal. La
muestra comprendié 33 gemelos diamnidticos
monocoridénicos que se sometieron a FLC para
el tratamiento de TTTS y 22 recién nacidos a
término de embarazos de un solo feto. Se
usaron para la evaluacion las escalas de Bayley
de la prueba de cribado de desarrollo de bebés

y nifios pequefios. Se obtuvo informacion
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prenatal, perinatal y postnatal. Resultados:
Hubo una mayor frecuencia de lactantes en el
grupo TTTS con rendimiento inadecuado en
comparacién con el grupo control. Las variables
identificadas (donante fetal, bajos ingresos
economicos y enfermedad cardiorrespiratoria)
impactaron negativamente la comunicacion

expresiva y las habilidades motoras finas.

2015. Ashton G. & Rojas J.
Fetoscopica y fotocoagulacion laser
transfusion

en el sindrome de

intergemelar: ¢en qué estadio

realizarla? una revision sistematica

de la literatura. Colombia.

Realizar una revision sistematica de la literatura
gue compare la eficacia del tratamiento con
entre los estadios

fotocoagulacién  laser

tempranos vs tardios en el Sindrome de
transfusion intergemelar, segun la clasificacion

de Quintero y col.

2015. Chalouhi J., G,

Y. & Stirnemann J.

Essaoui
Salomon
Fisiopatologia del sindrome de
transfusion feto-fetal y principios del

tratamiento. Francia.

Los embarazos monocoriales, que constituyen
el 20% de los embarazos gemelares, tienen un
riesgo de complicaciones prenatales 3-10 mayor
de Se

complicaciones

que el los embarazos bicoriales.

describen aqui estas
especificas (sindrome de transfusion feto-fetal,
hemorragia feto-fetal, tumores acardicos,
retraso del crecimiento selectivo y aislado o
muerte fetal intrauterina de uno de los gemelos
monocoriales), asi como los principios del

diagnaostico prenatal, en particular mediante una
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ecografia de referencia. El tratamiento se basa

en la cirugia intrauterina.

2015. Cortez M. & Huaméan M.
Sindrome de Transfusion Feto Fetal
STFF. Perd.

Revisar el sindrome de transfusion feto fetal
(STFF) en relacion al diagnostico, tratamiento y
resultados comparativos de sobrevivencia y
complicaciones por las técnicas utilizadas, y la
situacion actual del manejo de esta
complicacion en el Peru. Métodos: Se reviso
publicaciones en fuentes bibliograficas
especializadas y se analizd la experiencia en
Pert y Chile sobre el manejo del sindrome.
Resultados: EI STFF es una complicacion poco
frecuente en el embarazo gemelar
monocorionico, pero con alta repercusion en la
salud de ambos fetos. Existe evidencia cientifica
clara de que el tratamiento de eleccién en casos
severos (Quintero I-1V) es la coagulacién laser
de las anastomosis superficiales y profundas
mediante fetoscopia entre las 18 y 26 semanas
de gestacioén. En el Peru se presentan alrededor
de 140 casos al afio, siendo necesaria la
implementacion de esta técnica. Conclusiones:
El tratamiento de eleccion en casos severos de
STFF es la coagulacion laser de las
anastomosis superficiales y profundas mediante

fetoscopia entre las 18 y 26 semanas de
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gestacion. Es necesaria la implementacion de

esta técnica en el Peru.

2015. Hidalgo L., Santos J., Torres
D., Villasmil E. & Viscarra J. Utilidad
del

gemelares. Venezuela.

ultrasonido en embarazos

El ultrasonido es el Unico método seguro y
confiable para el diagnostico y evaluacion del
embarazo gemelar, aunque las mejorias en la
deteccion ecografica de rutina no han llevado a
una reduccion significativa de la mortalidad
perinatal. Esto puede ser debido a falta de
protocolos estandarizados para el diagndstico y
manejo en lugar de la tecnologia en si. Sin
embargo, a pesar de la falta de evidencia de
nivel 1, practicamente todos los embarazos
gemelares son evaluados en forma rutinaria con
mayor vigilancia que en gestaciones de fetos
unicos de bajo de riesgo.

2015. Morales M. & Parra E.
Sindrome de transfusion feto fetal:
Una mirada global a la enfermedad.
Colombia.

El sindrome de transfusion feto- feto es una

enfermedad compleja producida
aproximadamente en 15% de los embarazos
monocoriales; a pesar de su baja incidencia, su
importancia radica en las graves complicaciones
perinatales. Su fisiopatologia esta basada en el
proceso por el cual los gemelos comparten las
dos circulaciones a través de vasos sanguineos
anomalos, alteracion

con posterior

hemodinamica del gemelo receptor y donante.




59

El diagnoéstico es primordialmente ecografico y
su tratamiento definitivo actual, consiste en
estrategias in Utero realizadas con el fin de
ubicar y sellar los vasos, proporcionando una
circulacion individual, buscando contrarrestar su
mal prondéstico, que puede llegar a una
mortalidad de hasta un 100% en aquellos sin
tratamiento.

Objetivo: Realizar una revision de la literatura
sobre el sindrome de transfusion feto - feto
abarcando una actualizacion en los diferentes
componentes que incluyen: epidemiologia,
fisiopatologia, avances en Diagndstico clinico y

tratamiento.

2016. Abudinén G., Galdames A. &
Yamamoto M. Evaluacion de la
funcion  cardiovascular en el
sindrome de transfusion feto-fetal.
Revisién de articulos publicados.
Chile.

El sindrome de transfusion feto fetal consiste en
la presencia de exceso de liquido amniético en
un feto y ausencia completa en el otro, producto
de una descompensacion de la distribucién
sanguinea, progresiva e irreversible, que ocurre
por las comunicaciones vasculares placentarias,
propias de este tipo de embarazo gemelar
monocorial. Tal alteracion en la distribucion
sanguinea produce perse una noxa cardiaca a
nivel del gemelo receptor, ya que esta
hiperdinamia terminara produciendo una
miocardiopatia. Por ello, el diagndstico debe ser

precoz para tratar la hiperdinamia eficazmente;
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aqui es donde recae importancia la
ecocardiografia fetal, estudio de la funcién
cardiaca fetal, siendo de gran interés en todos
los grupos. La presente revision busca resumir
los principales hallazgos de los estudios de
funcidbn cardiaca en esta patologia fetal.
Palabras clave: Embarazo gemelar,
Miocardiopatia fetal, Sindrome de transfusion
feto fetal. El sindrome de transfusion feto fetal
consiste en la presencia de exceso de liquido
amnioético en un feto y ausencia completa en el
otro, producto de una descompensacion de la
distribucién sanguinea, progresiva e
irreversible, que ocurre por las comunicaciones
vasculares placentarias, propias de este tipo de
embarazo gemelar monocorial. Tal alteracion en
la distribucién sanguinea produce perse una
noxa cardiaca a nivel del gemelo receptor, ya
gue esta hiperdinamia terminara produciendo
una miocardiopatia. Por ello, el diagndstico debe
ser precoz para tratar la hiperdinamia
eficazmente; aqui es donde recae importancia la
ecocardiografia fetal, estudio de la funcién
cardiaca fetal, siendo de gran interés en todos
los grupos. La presente revision busca resumir
los principales hallazgos de los estudios de
funciébn cardiaca en esta patologia fetal.

Palabras clave: Embarazo gemelar,
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Miocardiopatia fetal, Sindrome de transfusion

feto fetal.

2016. Astudillo J., Fleiderman J.,
Gonzalez M., Hidalgo G., Insunza A.,
Pedraza D. & Yamamoto M.
Sindrome de transfusion feto fetal:

70 casos tratados. Chile.

La fetoscopia por sindrome de transfusion feto
fetal es la cirugia fetal estandarizada y con
resultados evaluados. Se realiza esta revision
para reportar el resultado acumulado de la
experiencia local. Métodos: Estudio
retrospectivo. La cirugia fetal se realiz6 con
anestesia local, endoscopios Storz especificos
para fetoscopia, usando equipos para placenta
anterior, en casos necesarios. Resultados: Se
han operado 72 casos, con 70 embarazos
resueltos desde el afio 2005 a la fecha. Los
resultados demuestran que 34 mujeres tienen
ambos hijos vivos (48,6%), 25 solo un hijo vivo
(36,7%) y 11 concluyeron sin hijos vivos
(16,7%). La tasa de embarazos con uno o
ambos vivos es 84,3%, superando 90% en los
ultimos 30 casos. Palabras clave: Fetoscopia,
Sindrome de transfusion feto fetal, Terapia laser

gemelar monocorial bioamnidtico.

2016. Astudillo J.,
Gonzalez M., Yamamoto M., Hidalgo
G.,
Pedraza D.

Fleiderman J.,

Insunza A. &
de

Huaman M.,

Sindrome

La fetoscopia por sindrome de transfusion feto
fetal es la cirugia fetal mas realizada en el

mundo. Los resultados deben ser reportados,

para que las pacientes puedan elegir su opcion
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Transfusion feto-fetal: experiencia

de 69 casos. Chile.

de atencidn. Objetivo: Determinar los resultados
de cirugia fetal en el sindrome de transfusion
feto-fetal. Disefo: Estudio retrospectivo. Lugar:
Clinica Alemana, Santiago, Chile. Participantes:
Gestantes con gemelares. Intervenciones: La
cirugia fetal se realiz6 con anestesia local,
endoscopios Storz de 3,3 mm, especificos para
fetoscopia. Principales medidas de resultados:
Sobrevida fetal. Resultados: La serie de casos
se inici6 en el afo 2005, y hasta la fecha se han
realizado 71 cirugias, con 69 que han resuelto
su embarazo. Treinta y tres mujeres tuvieron
ambos hijos vivos (48%), 25 solo un hijo vivo
(36%) y 11 concluyeron sin hijos vivos (16%).
Conclusiones: La tasa de embarazos con uno o
ambos nifios vivos fue 84%, superando 90% en
los ultimos 30 casos. Hubo 6 pacientes de Perd,

de las cuales cuatro tuvieron ambos hijos vivos.

2016. Casas R., Molina S. & Ortiz R.

Resultados perinatales en el
sindrome de transfusion feto fetal
manejados con la técnica de
Solomon. Revision de la literatura.

Colombia.

Entre 15-20% de los embarazos gemelares
monocoriales biamnibticos se complican con el
sindrome de transfusion feto/fetal el cual se
a 90% vy
morbilidad significativa en el 50% del gemelo

asocia con mortalidad superior

sobreviviente. La técnica laser que coagula la

superficie de la placa coribnica entre los

principales canales a lo largo del ecuador

(técnica de Solomon), se ha sugerido para
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disminuir la recurrencia, prevenir
complicaciones secundarias sin incrementar

resultados adversos.

2016. Cincotta R. & Kumar S.
Direcciones futuras en el manejo del
sindrome de transfusiébn gemelo a

gemelo. Australia.

El sindrome de transfusion gemelo a gemelo
(STFF) es la principal complicacion del
embarazo monocorionico (MC). Los resultados
de esta afeccion han mejorado
significativamente después de la introduccion y
la absorcion generalizada de la ablacion con
laser fetoscopico en la dltima década. Sin
embargo, todavia hay una tasa significativa de
pérdida fetal y morbilidad asociada con esta
condicion. Las mejoras en la gestion de STFF
requerirdn mejoras en muchas areas. Es
probable que impliquen refinamientos en la
prediccién de la enfermedad y la clarificacion de
la frecuencia Optima de vigilancia y monitoreo.
Las mejoras en el entrenamiento para la cirugia
fetoscopica, asi como en la técnica de ablacion
con laser fetoscopico, pueden conducir a
mejores resultados. Las nuevas tecnologias, asi
como una mejor comprensién de la
fisiopatologia del STFF, pueden conducir a
terapias meédicas adyuvantes que también
pueden mejorar los resultados a corto y largo

plazo.
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2016. Frias Z., Pantoja M. & Roman
A. Manejo del sindrome de
transfusion feto fetal en gestaciones

gemelares monocoriales. Espafia.

El sindrome de transfusion feto fetal es una
complicacion grave de las gestaciones
gemelares monocoriales. Su etiologia se debe a
la transfusiobn cronica de sangre del feto
donante, al feto receptor; a través de las
anastomosis vasculares entre los territorios
placentarios de ambos. El cuadro clinico
caracteristico se evidencia en ambos fetos:
receptor y donante, lo cual es consecuencia
directa de las alteraciones en la volemia que

padece cada uno.

2016. Martinez J. Sindrome de

transfusion feto fetal. Colombia.

Introduccion: el sindrome de transfusion feto
fetal es una complicacion mayor presente en el
10 a 15% de los embarazos
monocorialesbiamnioticos, se conoce que parte
de su fisiopatologia corresponde a la presencia
de anastomosis placentarias entre los dos fetos
gue conllevan a presentar una clinica aguda y
de urgente intervencibn en presencia de
anemia, restriccion de crecimiento Intrauterino,
oliguria y oligohidramnios en el gemelo donante,
mientras que el receptor se torna pletérico,
polidrico, presentando cardiomegalia, falla
cardiaca congestiva y polihidramnios. Objetivo:
presentar una revision de tema acerca del
sindrome  de  transfusion feto  fetal,

caracteristicas clinicas, complicaciones y su
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tratamiento. Conclusiones: el sindrome de
trasfusion feto fetal es una de las mas severas
complicaciones de las gestaciones
monocoriales-biamnidticas con una alta tasa de
morbimortalidad fetal y perinatal. Su patologia
es causada por desbalance de flujos entre las
anastomosis placentarias, alteraciones en el eje
renina angiotensina aldosterona, cambios en los
niveles de vasopresina, entre otros. El
tratamiento actual es la terapia de ablacién laser
de las anastomosis placentarias, con una
sobrevida del 70% y una disminucién de
secuelas neurolégicas. Se reitera la importancia
de conocer esta patologia para realizar un
diagndstico asertivo y un tratamiento inmediato,

invitandose a investigarla.

2016. Robaina G. Riesgo S. Trista
E. Sindrome de transfusion feto-fetal
con rifién Unico ectopico en gemelar
donante. Presentacion de un caso.
Cuba.

El sindrome de transfusién feto-fetal se presenta
con

mayor frecuencia en los embarazos gemelares
monocoriales  biamnidticos. En  etapas
avanzadas y sin una intervencion prenatal, se
asocia a altas tasas
de mortalidad perinatal y de secuelas
neuroldgicas en los sobrevivientes. Se presenta
el caso de una
pareja de gemelares con depresién severa al

nacer, en los que se plante6é un sindrome de
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transfusion feto-fetal, confirmado
posteriormente con la
presencia de anemia en el gemelo donante y
policitemia en el gemelo receptor. Ambos
gemelos tuvieron una evolucién desfavorable
hasta llegar a la
muerte neonatal precoz. Los hallazgos de la
necropsia fueron compatibles con dafos
secundarios al sindrome, con la particularidad
de que en ambos
hubo evidencias de infeccién pulmonar, y de una
malformacion renal en el gemelo donante, la
cual no
se recoge entre las malformaciones propias de
este sindrome. El objetivo de este trabajo es
puntualizar en los elementos esenciales para el
diagndstico y
tratamiento antenatal de esta enfermedad, a
través de las peculiaridades del caso que se

presenta.

2016. Ruiz N. Sindrome

Transfusion Feto Fetal. Colombia.

de

El Sindrome de Transfusion Feto Fetal es una
de las complicaciones mas severas de los
embarazos multiples que amerita seguimiento
estricto y tratamiento oportuno segun las
caracteristicas de la patologia en cada caso.
Esta patologia se presenta como una condicion

de fetos productos de embarazo mudltiple
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monocorial, quienes tienen genotipos idénticos,
pero adoptan fenotipos cardiovasculares
discordantes a consecuencia del desequilibrio
en el flujo; esto debido a las mudltiples
anastomosis placentarias que suelen
desarrollarse entre los fetos. Expertos en
perinatologia han abordado el tema y han
postulado diversas alternativas diagndsticas y
terapéuticas, por lo cual es fundamental conocer
las consideraciones para abordar pacientes con
dicha entidad patolégica y brindar consulta
oportuna a las madres afectadas. A
continuacién, se presenta una revision de la
literatura acerca del Sindrome de Transfusion
Feto Fetal enfocado hacia las caracteristicas de
presentacion, resefias epidemioldgicas, criterios
y métodos diagnésticos, asi como las
alternativas terapéuticas desarrolladas para la

disminucién y manejo de las complicaciones.

2017. Ayala A., Molina S., Ortega
C., Santana C. & Solano A.
Resultados perinatales en
embarazos mdultiples monocoriales
relacionados con las caracteristicas

placentarias. México.

Evaluar las caracteristicas placentarias de
pacientes con embarazos multiples
monocoriales relacionados con el resultado

obstétrico en nuestro medio.

2017. Bartha J., Dore M., Encinas J.,

El desequilibrio hemodinamico secundario a la
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Lépez M., Sanchez A., Triana P. &
Vilanova A. Complicaciones
intestinales en el sindrome de

trasfusion feto fetal (STFF). Espafia.

de

placentarias en el STFF, asi como los cambios

presencia anastomosis  vasculares
hemodinamicos generados durante y tras su
tratamiento mediante fotocoagulacion con laser
(FC) puede dar lugar a complicaciones hipéxico-
isquémicas en distintos sistemas. Revisamos
nuestra experiencia en el tratamiento del STFF
con FC y presentamos las complicaciones

intestinales encontradas.

2017. Baschat A., Deprest, J., Duffy
J., Hecher K., Khalil A., Lewi L.,
Lopriore E., Oepkes D. & Perry H.
Sindrome de transfusion gemelo a
gemelo: protocolo de estudio para
desarrollar, diseminar e implementar
un conjunto de resultados basicos.

Inglaterra.

El sindrome de transfusion gemelo a gemelo
(STFF) se asocia con un mayor riesgo de
mortalidad y morbilidad perinatal. Se han
descrito varias intervenciones de tratamiento
para TTTS, incluida la cirugia laser fetoscopica,
la amnioreduccion, la septostomia, el manejo
expectante y la interrupcion del embarazo.
Durante la ultima década, la cirugia laser
fetoscépica se ha convertido en el tratamiento
primario. La literatura hasta la fecha informa
sobre muchos resultados diferentes, lo que
dificulta la comparacion de resultados o la
combinacion de datos de estudios individuales,
lo que limita el valor de la investigacion para
guiar la préactica clinica. Con el advenimiento y
el desarrollo continuo de nuevas técnicas
terapéuticas, esto es mas importante que nunca.
Se ha propuesto el desarrollo y uso de un

conjunto de resultados basicos para abordar
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estos problemas, priorizando los resultados
importantes para las partes interesadas clave,
incluidos los pacientes. Nuestro objetivo es
producir, difundir e implementar un conjunto de

resultados basicos para STFF.

2017. Parra M., Sepulveda A., &
Valdés E. Serie guias clinicas:
complicaciones del embarazo

gemelar monocorial. Chile.

Conocer las complicaciones especificas de
gestaciones monocoriales. Reconocer las
formas de presentacion de la restriccion
selectiva. Identificar los hallazgos ecograficos
para clasificar la transfusion feto-fetal.
Comprender las eventuales complicaciones
perinatales del gemelo sobreviviente en casos
de cogemelo muerto. Conocer el manejo integral

de las gestaciones monocoriales.

2018. Bustillos J. & Carballo W.
Cirugia fetal en Costa Rica. Costa
Rica.

La cirugia fetal es una alternativa para mejorar
los resultados del paciente para enfermedades
como el sindrome de transfusion feto—feto y el
mielomeningocele, entre muchas otras. Esta
revision pretende dar a conocer un tema que en
nuestro pais era desconocido, a pesar de que
estos procedimientos ya se han empezado a
realizar con éxito en nuestro medio. La
aplicaciéon del ultrasonido ha permitido la
identificacion prenatal oportuna y adecuada del
paciente potencialmente tratable mediante

estas técnicas. Se reviso la evidencia existente
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de los beneficios que estas terapias aportan
tanto al feto como a la madre. Se concluye que
la cirugia fetal es una especialidad
multidisciplinaria donde participan el
perinatélogo, el obstetra, el neonatélogo, el

anestesiologo, entre otros especialistas.

2018. Ishii K., Ozawa K., Sago H.,
Sugibayashi R., Sumie M. & Wada
S. Fotocoagulacion con laser
fetoscopico para el sindrome de

transfusion gemelo a gemelo. Japoén.

El objetivo de este estudio fue revisar la
fotocoagulacién laser fetoscopica (FLP), que
elimina la anastomosis vascular placentaria para
tratar el sindrome de transfusion gemelo a
gemelo (STFF). Se realizé una revision de los
estudios que informan sobre los procedimientos,
resultados, complicaciones y aplicaciones no
convencionales de FLP para STFF. FLP se ha
establecido como el tratamiento primario para el
embarazo gemelar monocoriénico asociado con
STFF a las 16-26 semanas. FLP es la Unica
terapia que aborda directamente la
fisiopatologia  subyacente. La  reciente
modificacion de la técnica de FLP, conocida
como la "técnica de Solomon®, induce la
coagulacion selectiva para conectar los sitios de
ablaciéon de anastomosis y se ha introducido
para reducir las anastomosis residuales. La
supervivencia perinatal después de FLP mejoré
significativamente con los avances en la técnica
después de su introduccion. Las tasas de

supervivencia recientes de ambos gemelos y al
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menos un gemelo son del 70% y mas del 90%,
respectivamente. Sin embargo, todavia existe
un riesgo del 11 al 14% de deterioro del

neurodesarrollo a largo plazo.

2018. Monge C. Sindrome de

transfusion feto — fetal. Costa rica.

El Sindrome de transfusion feto - fetal ocurre
con frecuencia en el segundo trimestre del
embarazo, ignorar esta situacion puede
conducir a la muerte fetal de uno o ambos fetos.
Por lo tanto, todos los esfuerzos deben
centrarse en hacer un diagndstico temprano y
reducir las complicaciones perinatales y mejorar

el pronéstico.

Nota: Elaboracién propia.
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CAPITULO IV: ANALISIS DE RESULTADOS

Segin Monge, C. (2018) describe que, en su mayoria, los embarazos monocoriales
presentan anastomosis placentarias interfetales, pero solo el 15% tienen manifestaciones clinicas
del STFF. Estas anastomosis pueden ser de tipo: arteriovenosas (AV), venoarteriales,
arterioarteriales y venovenosas. Las anastomosis arteriovenosas y venoarteriales consisten en vasos
auxiliares que se ubican en la superficie de la placa corionica y descienden sobre una misma red
capilar de un cotiledén anastomosandose. Por otro lado, las uniones arterioarteriales y venovenosas
son superficiales y poseen un flujo bidireccional que es neto pues los vectores de fuerza se
neutralizan por presiones hidrostaticas equivalentes. p .14.

Rueda, N (2016) EI STFF el resultado de una asimetria en la reduccion progresiva del
namero inicial de anastomosis AV, formadas durante la unificacion de los vasos fetales y
placentarios que conlleva a desbalance del flujo neto sanguineo ocasionando en uno de los gemelos
un estado de hipervolemia (gemelo receptor) y de hipovolemia (gemelo donante). (p 62).

En el primero se disminuye la volemia y tras ello la tasa de filtracion Glomerular (TFG)
traducida en disminucion de la diuresis. Por su parte, el gemelo receptor aumenta la TFG secundaria
al aumento de la volemia, se incrementa la diuresis y se desarrolla el polihidramnios severo.
Aunque el gemelo receptor incrementa la TFG para compensar el nuevo nivel plasmatico, la masa
sanguinea continda siendo la misma, llevando entonces a desarrollo de hipertrofia cardiaca y falla
cardiaca por sobrecarga terminando este gemelo con un marcado hidrops fetales asociado a
crecimiento fetal excesivo. (Rueda, N ,2016. p. 62).

Segun Monge, C. (2018) los embarazos dicigoticos representan aproximadamente el 69%
y los monocigoticos el 31%. La tasa de presentacion de embarazos monocigéticos es de
aproximadamente 3-5:1000 nacimientos al afio, encontrandose como factores de riesgo técnicas de
reproduccion asistida, edad materna temprana o avanzada (menor de 17 afios o0 mayor de 35 afios),
paciente multipara, area demogréafica, antecedentes familiares e indice de masa corporal mayor de
130 kg/m. De los embarazos monocoriales biamniéticos, la incidencia del Sindrome de Transfusion
Feto Fetal (STFF) es de 1:40-60 embarazos (1:1500-2000 embarazos totales), lo que
corresponderia al 9-15% de las gestaciones monocoriales a nivel mundial, frecuencia que se ha

incrementado en los Gltimos afios. (p. 14).
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En general, 1 de cada 3 embarazos de gemelos monocoriales desarrollaran complicaciones
en relacion con la placenta monocorial y la presencia de anastomosis feto-fetales .Los embarazos
maltiples corresponden del 1 al 2% de todos los embarazos, y aumentan 5 veces la mortalidad
respecto a los embarazos Unicos . Tienen una incidencia de 4% a 35% en Estados Unidos y son
responsables de hasta el 20% de las causas de ingreso a unidades de cuidados intensivos neonatales
por diferentes complicaciones (enterocolitis necrotizante, displasia broncopulmonar, retinopatia
del prematuro, ictericia neonatal, hemorragia interventricular, entre otras). ( Dura, M et al. 2016 .p.
205).

El embarazo gemelar comporta un riesgo incrementado de morbilidad y mortalidad
perinatal, el cual es mayor en los gemelos monocoriales biamnidticos, por fendmenos Unicos que
ocurren en este tipo de gestacion. Los embarazos gemelares se presentan con una frecuencia de 2-
4 % de las gestaciones.1 Los monocig6ticos monocoriales biamnidticos se presentan en alrededor
del 25 % de todos los embarazos, por lo que constituyen el tipo mas frecuente después de los

dicigdticos bicoriales biamnioticos. ( Robaina, G, Rodriguez, S'y Trista, E, 2016,p.556).

Segln Monge, C. (2018) el diagndstico es exclusivamente ecogréfico, basandose en la
discordancia de liquidos, la presencia o ausencia de vejiga y las alteraciones en el estudio Doppler
de la arteria umbilical y del ductus venoso. Se recomienda realizar ecograficas seriadas cada 2
semanas desde la semana 16 de gestacién hasta el parto de los embarazos monocoriales. Se puede
definir antes de la semana 20 de gestacion como polihidramnios a aquel indice de Liquido
Amniotico (ILA) mayor a 8 cm y oligohidramnios con un ILA menor a 2 cm; y posterior a la

semana 20 un ILA mayor de 10 cm para polihidramnios. p 14.
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Tabla 5. Evaluacion inicial del STFF

EVALUACION INICIAL

Diagnéstico Monocaorionicidad conocida.
Largo >8 cm (<20 semanas), >10 cm (>20
semanas) + Vejiga distendida.
Largo <2 cm + Vejiga pequefia o no visible.

Biometria RCIU en gemelo donante.
Anatomia Dafio cerebral preexistente.
Derrame pleural, derrame pericardico, ascitis, hidropesia.
Malformaciones
Doppler Arteria umbilical: Flujo diastdlico e indice de pulsatilidad.

Ducto venoso: indice de pulsatilidad y onda a.
Arteria cerebral media: velocidad sistolica pico.

Ecocardiograma Cardiomiopatia en el receptor.

Longitud cervical Cuello uterino corto <15 mm

* RCIU: Relraso del crecimiento intrautering,
Fuente: Duran, M et al 2016, p. 207.

Segun Santos, J, Reyna, E, Torres, D, Viscarra, J e Hidalgo, L (2015) en ausencia de la
secuencia oligo-polihidramnios, el diagndstico de sindrome de transfusion feto-fetal debe tener en
cuenta que la discordancia del crecimiento fetal se puede observar en presencia de la insercion

velamentosa del cordén umbilical, cordén con 2 vasos o distribucion desigual de la placenta. p.125.

Se observa frecuentemente la discordancia en el tamafio fetal con el gemelo mayor en el
saco con polihidramnios, pero no es esencial para el diagnéstico. Un signo patognomaonico para el
diagnostico de sindrome de transfusion feto-fetal es la aparicion del donante como el feto plegado

dentro de lamembrana inter-gemelar colapsada debido anhidramnios. (Santos, J et al. 2015. p.125).
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Figura 7. Se evidencia polihidramnios en el saco del feto receptor y oligoamnios
en el saco del feto donante.
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Fuente: Garcia, K e Salgado, L,2014. p. 54.

Quintero y colaboradores analizaron durante cinco afios las diferentes presentaciones
ultrasonogréaficas del STFF a través de ecografia obstétrica y Doppler mediante el analisis de la
velocimetria de la arteria y vena umbilical, asi como también del ductus venoso estableciendo un
estadiaje para esta patologia. Pese a la estandarizacién que logré Quintero con sus estadios esta
presenta limitaciones, pues esta patologia puede presentarse de forma atipica modificando los
hallazgos anteriormente mencionados; por esto cabe recordar que la actitud activa y critica en la
clinica de los pacientes juega un papel imprescindible para un mejor pronéstico y manejo clinico.
(Martinez, J, 2015. p. 245).

El diagnostico es ecografico; existen cinco estadios segun la clasificacion de Quintero:

o Estadio I: polihidramnios feto receptor, oligoamnios feto donante, vejiga
visible en ambos fetos.
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o Estadio II: la vejiga en el feto donante no es visible.

. Estadio I1l: alteracion critica del Doppler, flujo diastolico ausente o reverso
de la arteria umbilical y/o flujo reverso del ductus venoso y/o pulsatibilidad de la vena

umbilical, en cualquiera de los fetos.
o Estadio IV: hidrops en uno a ambos fetos.
. Estadio V: muerte de uno o ambos fetos.
(Garcia y Salgado, 2014. pp. 52 - 53).

Figura 8. Estadios ecogréficos de Quintero.

- ;
Estadio 2 Estadio 3

Fuente: Guerrero, H et al, 2015, p. 284.
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Figura 9. Imagen ecogréfica de fetor receptor previo al tratamiento. Se observa

polihidramnios y vejiga visible.

Fuente: Pantoja, M et al 2016, p. 505.

Tabla 6. Estadiaje de Quintero segun hallazgos en doppler versus severidad -

sindrome de transfusion feto fetal.

ESTADIAJE DESCRIPCION

ESTADIO | Secuencia oligohidramnios-polihidramnios presente en los gemelos, evidenciandose de forma
clara la vejiga del gemelo donante. En este estadio el Doppler permanece sin alteraciones.
Secuencia oligohidramnios-polinidramnios presente acompafiada de la no visualizacion de la

ESTADIO Il |vejiga del gemelo donante. Se puede observar al gemelo donante contra la pared uterina vy el
Doppler permanece sin cambios.
Secuencia oligohidramnios-polihidramnios presente, sin visualizacion de la vejiga en el gemelo
donante junto con alteraciones en el Doppler que consisten en  ausencia o inversién de la

ESTADIO IlI . . . Lo .
velocidad de fin de didstole de la arteria umbilical, inversién de la onda de flujo del ductus venoso
o flujo pulsétil en la arteria umbilical en algln feto.

ESTADIO IV |Se evidencia en uno de los gemelos ascitis franca o Hidrops fetal.

ESTADIOV  |Se evidencia la muerte de uno o ambos fetos.

Fuente: Martinez, J, 2015, p. 2454.
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Tabla 7. Estadificacion del STFF segun hallazgos ecogréficos.

Etapa Caracteristicas ecograficas

Formainicial del sindrome.
-Oligohidramnios en el saco del donante y un bolsillo  vertical
maximo de 2 cm menos (3/4 de pulgada).
-Polihidramnios en el saco del receptor con un bolsillo vertical
maximo de 8 cm o mas (un poco mas de 3 pulgadas).
-Vejiga del donante todavia se puede ver.
-Continuda el polihidramnios y oligohidramnios de los respectivos
fetos.
-La vejiga del donante ya no se observa.

Il
-La vejiga del gemelo receptor evidencia gran tamafo.
-Se puede medir flujo de sangre mediante Doppler.
-Aln se observan los hallazgos de las etapas anteriores.
-Flujo umbilical y ductus venos por Doppler revela patrones
anormales en uno o en ambosfetos: Flujo diastélico de

1] . - : . .
arteria umbilical ausente o invertido (predominaen feto donante)
Flujo diastélico en Ductus venoso ausente o0 invertido
(predomina en feto receptor por insuficiencia cardiaca
prematura) Gemelo receptor con filtraciones a través de la valvula
cardiaca principal derecha: Regurgitacion Tricuspidea.

\Y -Uno o ambos fetos con hidropesia, como resultado de la

insuficiencia cardiaca. Predomina en el feto receptor.
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V -Uno oambosfetos muertos.

Porcentaje de sobrevida menor cuando hay progresion hacia etapas superiores. 50%
de los casos avanzan a etapas superiores, 30% permanecen en la misma etapa y

20% resuelven a una etapa inferior.

Fuente: Rueda, N, 2016, p. 65.

Se ha encontrado que estas anastomosis vasculares se hallan hasta en el 85 % de los
embarazos monocoriales y las placentas se pueden dividir en cuatro tipos segun la clasificacion de
Bermudez ver (Tabla 1). Este sindrome puede verse en las placentas tipo B, C o D, con un mayor
numero de casos en las que poseen anastomosis arteriovenosas; observandose el cuadro clinico

cuando las placentas presentan 3 a 4 anastomosis en promedio. (Rojas, J y Ashton, G 2015, p.79).
Tabla 1. Clasificacion de placetas.

Clasificacion de placetas.

Tipo A S5in anastomosis

Tipo B Solo anastomosis arteriovenosas

Tipo C Solo anastomosis superficiales

Tipo D Anastomosis arteriovenosa mas anastomosis superficial

Fuente: Garcia, K e Salgado, L,2014. p. 52.

Caracteristicas placentarias:A) placenta monocorial biamnidtica que muestra la
membrana amnidtica divisoria entre los dos sitios placentarios; B) placenta monocorial
biamniotica en la que se evidencia una marcada diferencia en la coloracion placentaria y
el didmetro de los cordones umbilicales; C) placenta monocorial biamnidtica con
insercién marginal de los cordones vy tincion de las anastomosis vasculares grandes de
tipo arterioarterial (flecha superior) y arteriovenosa (flecha inferior); D) placenta
monocorial biamnidtica después de la tincion de las anastomosis, en la que muestra

claramente el ecuador vascular (flechas).
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Figura 10. Caracteristicas placentarias.

Fuente: Molina, S et al 2017, p. 84.

Para el diagnostico se requiere de dos criterios, que se pueden encontrar también en
embarazos triples y cuadruples: 1) Presencia de un embarazo gemelar monocorial-biamnidtico, y
2) Presentacion de oligohidramnios en un saco gestacional (maximo bolsillo vertical menor de 2
cm) y polihidramnios en el otro saco gestacional (méaximo bolsillo vertical mayor de 8 cm. (Rojas,
J e Ashton, G, 2015. p.79).

Segun Essaoui, M, Chalouhi,G, Stirnemann, J, Salomon, L e Ville, Y (2015) La presencia
nimero y tipo de anastomosis vasculoplacentarias entre el territorio de ambos fetos constituyen la
principal etiologia de las complicaciones especificas de los embarazos monocoriales, que
constituyen el sindrome de transfusién feto-fetal, la hemorragia feto-fetal o anemia-policitemia, los
tumores arcadicos o Secuenciaperfusion arterial reversa (TRAP) y el retraso de crecimiento

selectivo aislado de uno de los gemelos monocoriales. p1.

En cuanto a los productos, las alteraciones hormonales, hemodindmicas y bioquimicas los
afectan en forma desigual; el gemelo donador presenta anemia, hipovolemia, oliguria,
oligohidramnios o anhidramnios, restriccion en el crecimiento intrauterino, redistribucion de la
circulacion y alteraciones en el estudio doppler de la arteria umbilical, en tanto que el gemelo
receptor desarrolla policitemia, hipervolemia, poliuria, polihidramnios, visceromegalias,
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cardiomegalia e insuficiencia cardiaca, hidrops hasta un 28% de los casos y alteracién en el doppler
del ducto venoso.(Cordero, G , Santillan,V, Frias, B, Carreras, S, Medrano, E e Barrera, P,
2016,p.3) .

Figura 11. Representacion grafica del STFF dado por las diferencias en el volumen
del liquido amniético y el crecimiento, con signos de hipovolemia e insuficiencia utero-
placentaria en el gemelo donante e hipervolemia y disfuncion cardiaca en el gemelo
receptor. olihidramnios, crecimiento fetal excesivo y vejiga llena en gemelo receptor.
Oligohidramnios, restriccion del crecimiento intrauterino y vejiga vacia en gemelo

donante.

Fuente: Rueda, N, 2016.p, 65.

Segln Santos, J et al. (2016) Las anomalias congénitas son de 1,2 a 2 veces mas comunes
en el embarazo gemelar. En los gemelos dicigoticos la tasa de malformaciones por feto es similar
al de los embarazos simples, mientras que en los gemelos monocigdticos la tasa es de 2 a 3 veces
mayor. Las anomalias estructurales mas comunes son: cardiacas, defectos del tubo neural y del

sistema nervioso central, gastrointestinales y defectos de la pared abdominal anterior. (p.121).
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Se ha descrito un defecto en la organogénesis producto de las anastomosis vasculares en la
placenta durante el periodo embrionario temprano. En el diagndstico prenatal es util el ultrasonido
Doppler, cuyo patron de flujo en el gemelo acardico se determina por la existencia de un corazén
contractil primitivo o no y la naturaleza de las anastomosis vasculares entre los gemelos. (Carballo,
W e Bustillos, J 2018,p.602)

Las alteraciones cardiacas agudas post FCL suelen ocurrir a los cinco dias después de
ocurrido el procedimiento, por lo que es importante realizar seguimientos ecocardiogréficos a él/los
fetos sobrevivientes para pesquisar estos hallazgos, tales como aumento del grosor de la pared
ventricular bilateral y del septum interventricular, reduccion anormal en el flujo al Doppler del
Ductus venoso y de la vena umbilical. (Abudinén, G et al 2016, p. 23)

Segun Dura, M y Ariza, E (2015) Las complicaciones evidenciadas en los gemelos con
STFF predominan en el gemelo receptor y corresponden a: hipertrofia ventricular uni o bilateral
(18%-49%), aumento de la relacién cardiotoracica hasta de un 47%, dilatacion ventricular (17%-
31%), regurgitacion tricuspide (35% 52%), y regurgitacion mitral (13%-15%). (p.210).

En resumen, con respecto a la enfermedad cardiaca adquirida en el STFF, la hipertrofia
y la disfuncion diastdlica en el gemelo receptor pueden ser la punta del iceberg en una enfermedad
sistémica que afecta a ambos gemelos. En la evaluacion obstétrica, los parametros de Doppler
estandar (umbilical arteria, ductus venoso) deben interpretarse con cuidado y en el contexto de la
patologia cardiaca, especialmente la obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho. (Moon-
Grady, A, 2014.p.31).

El STFF compromete tipicamente la funcion cardiaca del feto receptor por la sobrecarga
cronica de volumen como consecuencia de la transferencia de sangre desde el gemelo donante al
receptor a través de las anastomosis vasculares placentarias y la desregulacion fetal, placentario y
materno del sistema renina - angiotensina — aldosterona. (Abudinén, G, Galdames, A e Yamamoto,
M, 2016, p.22).

Se ha demostrado que un estado cardiaco muy deficiente conduce a peores resultados,
incluso con una terapia adecuada. La evaluacion ecocardiografica antes y después del tratamiento

conduciré a una mejor evaluacion del riesgo no solo de muerte sino también de morbilidad cardiaca
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a corto y largo plazo, especialmente en el subgrupo de pacientes con enfermedad mas grave /
avanzada en el momento de la presentacion. (Moon-Grady, A, 2014.p.31).

Durante la vida fetal el ventriculo izquierdo es el responsable de la perfusion cerebral, por
lo que el deterioro de esta funcion podria conducir a la hipoperfusion cerebral, lo que podria
explicar la morbilidad neuroldgica vista después del tratamiento del STFF. (Abudinén, G et al
2016, p. 22).

Las alteraciones hemodindmicas ocasionan cardiomiopatia hipertrofica en el gemelo
donador, que se presenta en mas del 40% de los pacientes. Las alteraciones cardiacas que cursan
con insuficiencia cardiaca secundaria en el STFF pueden ocasionar hidrops en 10% a 15% e incluso
obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho por estenosis valvular o subvalvular
pulmonar en hasta 4-11%. La hipertrofia biventricular se acompafia de disfuncion sistolica del
ventriculo derecho y diastélica biventricular. Estas alteraciones son transitorias y desaparecen
durante la infancia.(Cordero, G et al,2016.p,4).

Segun Carballo, W et al. (2018) caracteriza por la presencia de un feto malformado con un
corazon rudimentario no funcional o ausente, y que no tiene perfusion directa desde la placenta,
sino que esta le llega a través de una comunicacion arterio-arterial desde el gemelo estructuralmente
normal, y luego doblemente desoxigenada tras perfundir al acardico, retornando al feto bomba por

una conexion veno-venosa. (p.602).

La miocardiopatia hipertrofica con aumento de la postcarga en el gemelo receptor ha sido
ampliamente documentada y a pesar de conocerse los signos en la ecocardiografia, un gran nimero
de gemelos receptores ya se encuentra con insuficiencia sistolica y diastolica, lo que indicaria la
discordancia de liquido amnidtico es un signo tardio en la evolucién natural de esta enfermedad.
(Abudinén, G et al 2016, p. 22),

Segun Cordero et al. (2016) es frecuente la secuencia anemia-policitemia (TAP); uno de
los gemelos desarrolla anemia, mientras que el otro presenta poliglobulia (diferenciaen Hb > 5 g/l).
En estos casos hay transfusion continua de pequefios volimenes de sangre a través de las
anastomosis vasculares de muy pequefio diametro a lo largo de la gestacion, sin que se lleguen a
presentar alteraciones hemodinamicas significativas en ninguno de los productos. Ocurre de forma

espontanea en el 5% de los casos, y entre el 1-10% después de fotocoagulacion.pp.3 - 4.
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De las complicaciones que pueden presentarse post FCL encontramos que la recurrencia de
la secuencia polihidroamnios/oligohidroamnios, policitemia/anemia sin liquido amnidtico
discordante o muerte de un gemelo con anemia en el sobreviviente se producen por persistencia
de las anastomosis. Por otro lado, la aparicion de flujo ausente o reverso de fin de diastole en la
arteria umbilical del donante y flujo reverso en el Ductus venoso del receptor son considerados
factores de riesgo para el 6bito de los gemelos post tratamiento con FCL. (Abudinén, G et al 2016,
p. 22)

La incidencia de falla renal es de 7% a 20%, se trata de un problema transitorio, donde
existe secrecion aumentada de renina y angiotensina que disminuyen la perfusion placentaria y
renal causando oliguria, oligohidramnios y retraso de crecimiento intrauterino RCIU. (Santos et
al.2011.p. 126).

En el STFF el feto donante, por lo general, presenta palidez cutaneo-mucosa, debido a la
anemia, con hipovolemia cronica que ocasiona hipoperfusion tisular, la cual puede traer consigo
atrofia tubular y disgenesia renal, con el consiguiente fallo renal y la ocurrencia de oligoamnios.(
Robaina et al 2016,p.556).

En cuanto a las alteraciones neurolégicas de 6% a 18% de los pacientes tratados con
fotocoagulacion las desarrollan, entre las que destacan hemorragia intraventricular y leucomalacia
periventricular. Ademas, hasta el 8% de los sobrevivientes pueden desarrollar alteraciones
cognitivas, conductuales, neurosensoriales e incluso pardlisis cerebral que impactan de manera
negativa en la calidad de vida a largo plazo.(Vessoni, A, Campos,Moura, T, Silva, D, Peralta,C y
Monvani, M ,2016,p.194).

Debido a la baja la resistencia vascular, son posibles grandes cambios de volumen de sangre
a través de anastomosis arterio-arteriales que por un lado permite la compensacion de los cambios
de volumen que se producen a través de la anastomosis arterio-venosa predominantemente en una
direccion, y por otro lado, facilita un cambio de sangre hacia un co-gemelo eventualmente
hipotensor, con la consecuente hipovolemiay el riesgo de encefalopatia hipdxico-isquémica en el

gemelo normotenso.(Vessoni, A et al. 2016.p.195) .
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Resultados neuroldgicos a pesar de una mejor tasa de supervivencia, el STFF tratado con
fotocoagulacion laser todavia se asocia con anomalias neurologicas, que incluyen lesiones
cerebrales graves y trastornos del desarrollo neuroldgico. Las lesiones cerebrales graves, como la
hemorragia intraventricular, la leucomalacia periventricular quistica, la porencefalia y la
ventriculomegalia pueden detectarse mediante ecografia y / 0 imagenes de resonancia magnética
en el seguimiento a corto plazo. Sin embargo, las deficiencias del desarrollo neuroldgico, como la
parélisis cerebral, el retraso grave del desarrollo, la ceguera y la sordera, requieren un seguimiento
a largo plazo para ser evaluados. (Sago, H, Ishii, K, Sugibayashi, R, Ozawa, K, Sumiey, M e Wada,
S, 2018, p,883).

Histéricamente, el STFF fue considerado en los recién nacidos por una discordancia del
20% en los pesos y una diferencia de 5g/dl en la concentracion de hemoglobina. El diagndéstico era
neonatal, y antenatalmente solo podia estimarse la discordancia de peso. Con el desarrollo de la
ecografia, se definié que la secuencia polihidramnios-oligoamnios presentaba una mortalidad de
90% sin tratamiento, lo que motivo el desarrollo de la cirugia prenatal por
fetoscopia.(Yamamoto,M , Astudillo, J, Pedraza, D, Fleiderman, J, Hidalgo, G, Insunza, A e
Gonzélez, M, 2016,p19).
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Figura 12 A. Gemelo donante pélido (690 g) que también tenia oligohidramnios. B.
El gemelo receptor pletdrico (730 g) tenia polihidramnios.

Fucente: — Gary Cunningha=m, Kenneth J. Leveno, Steven L. Sloocrn.,
Catherine ¥. Spong. Jod: S. Dashe, Barbar= L. Hoffrman, Brian M. Casey.,
SJeanne S. Sheffacld: WMWilliorrs. Obstaefricis, Zae: wwww. accessrmiedicinas.corn
Derechos & MoGraw - Hill Education. Derechos Reservados.

El retraso de crecimiento intrauterino selectivo, definido como la diferencia de peso igual
0 mayor de 25% entre los gemelos o peso estimado del feto con retraso inferior al percentil 10,
ocurre en 10-25% de las gestaciones gemelares monocoriales y se origina por una distribucion
asimétrica de la placenta.. La hipovolemia, unida a la insuficiencia placentaria, causa un retardo
del crecimiento intrauterino, y a menudo se presenta hipoglucemia y amnios nodoso(Sago, H et al
2018,p.883).

La secuencia o sindrome de perfusion arterial gemelar invertida (TRAP) también conocido
como embarazo gemelar acardio. El sindrome de perfusion arterial gemelar invertido se produce
en 1 de cada 35.000 partos, 1 en cada 100 embarazos gemelares monocig6ticos y 1 de cada 30
trillizos monocigoéticos . Estos embarazos tienen un riesgo de 90% de parto pretérmino y un riesgo
del 30% de insuficiencia cardiaca congestiva en el gemelo normal (también conocido como gemelo
bomba).(Santos, J et al.2011.p 125).
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Figura 13. Manejo de la secuencia trap.

Secuencia TRAP

16 - 18 semanas: ablacion bipolar corddn feto acardico

20 - 26 semanas. ablacion bipolar cordon o coagulacion
intrafetal

26 0 mas semanas. coagulacion intrafetal

Seguimiento Doppler semanal,
interrupcion segun hemodinamia
fetal

Doppler y crecimiento normal: parto
alas 35 - 3/ semanas

Fuente : Sepulveda, A et al 2017, p. 338.

Es cuando un gemelo tiene deficiente desarrollo de la parte superior del cuerpo y sobrevive
por el flujo sanguineo del otro .El diagndstico de gemelo acérdico se hace cuando uno de los
fetosmonocoriales tiene la ausencia de actividad cardiaca junto con pobre definicion de partes
fetales. El diagndstico definitivo se establece con Doppler color que demuestra la inversion del
flujo sanguineo dentro del feto anormal. El patron de flujo sanguineo revela el sentido paraddjico
de flujo arterial lejos del gemelo acéardico y el flujo retrogrado en la aorta abdominal de este.
(Santos, J et al.2011.p. 126).

La frecuencia del embarazo gemelar monocorial es muy baja comparada con el bicorial, y
la secuencia TRAP con la presencia de feto acardico es sumamente rara. El feto acardico puede
dividirse clinicamente en dos tipos: pseudoacardico que presenta estructuras rudimentarias y el

holocérdico, que no presenta estructura cardiaca desarrollada. A su vez se dividen en 4 subgrupos



88

por morfologia: acardico acefalico (mas comun), acardico anceps, acardico acormus, acardico
amorfus. (Carballo, W e Bustillos, J 2018,p.602)

Otra complicacién especifica de los embarazos monocorialeses la hemorragia feto-fetal
aguda, especialmente con la muerte fetal intrauterina (MFIU) de uno de los dos gemelos, provocada
por la exanguinacion del gemelo superviviente en la placenta y el cuerpo del cogemelo muerto,
segun el principio de los vasos comunicantes.Esta hemorragia puede provocar la muerte del
segundo gemelo en el 20% de los casos o la aparicion de lesiones anoxoisquémicas, en particular
cerebrales, en el 20-40% de los casos.. En este ltimo caso, la muerte de uno de los gemelos
provoca la exanguinacion del cogemelo que a su vez provoca hipoperfusion tisular e isquemia de
uno o varios territorios vasculares, responsable de lesion clastica, en particular cerebral. (Essaoui,
G etal,2015. p.1).

Segun Sanchez, A, Encinas, JL, Antolin E, Vilanova, L, Dore, M, Triana, P, Bartha, JL,
Lopez, M (2017). En el caso de la enterocolitis, la busqueda de una Unica razon etiopatogénica es
inatil. No debe verse Gnicamente como una complicacion asociada al tratamiento con fetoscopia,
puesto que también se observa en gestaciones gemelares en las que no aparece STFF. Estd mas
relacionada con la situacién de hipoperfusion persistente en el tracto gastrointestinal, sobretodo en
el donante. Y puede verse agravada por el fendmeno tromboembolico local, la hiperviscosidad y,

por supuesto, la prematuridad. (p.37).

Segun Dura, M e Ariza, E, (2015) En cuanto al prondstico, la mayoria de estos partos son
por cesarea, aproximadamente un tercio de los que sobreviven mueren dias después del nacimiento,
y la morbimortalidad aumenta en aquellos gemelos que permanecen mas tiempo en compariia de
su gemelo muerto in Utero, evidenciandose un mejor desenlace en los que se realiza la ceséarea

dentro del primer dia posterior a la muerte de su gemelo. (p.210).

Los casos no tratados de STFF tienen una tasa de mortalidad de hasta el 90%, pero las cifras
dependen de la gravedad del desequilibrio de la anomalia vascular placentaria. A pesar de los
multiples avances para el tratamiento, la sobrevida global no supera el 60% y solo un 80% con al
menos un recién nacido vivo, representando el 10%-17% de la mortalidad perinatal (Dura, M e
Ariza, E, 2015. p.210).
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El pronostico es muy variable, dependiendo de la capacidad de diagnéstico precoz y
tratamiento que exista en ese momento. En términos generales, se estima la tasa de mortalidad sin
tratamiento en un 80-100 %, con un porcentaje entre 15-50 % de secuelas neuroldgicas. Asi pues,
en los paises desarrollados, y gracias a los continuos avances en terapia fetal y diagnéstico prenatal,
el pronostico es bueno si el tratamiento se hace de forma precoz y resulta efectivo. Sin embargo,
en paises no desarrollados, el pronostico es muy desalentador; por lo que son raros los casos de

fetos nacidos que presenten buena calidad de vida. (Pantoja, M et al 2016, p.503).

Segun Rueda, N (2016) el pronostico se determina segun las etapas descritas por Quintero
inicial en la que se cataloga el embarazo monocorial, asi el porcentaje de sobrevida es menor
cuando hay progresion hacia etapas superiores y esto ocurre en alrededor del 50% de los casos no
tratados, se indica una sobrevida del 30% cuando permanecen en la misma etapa y 20% cuando
resuelven a una etapa inferior. Ademas de las caracteristicas ecogréaficas de progresion de la
enfermedad, el prondstico esta definido por tres items 1) Numero de fetos, 2) Edad gestacional al

momento del diagnostico y 3) Corionicidad. p.65.

Los estadios Il, I1l'y 1V tienen muy mal pronéstico perinatal para ambos fetos, por lo cual
deben ser asistidos con cierta urgencia ya que, sin tratamiento, alrededor del 90% mueren en la
etapa perinatal o presentan morbilidad severa por prematurez extrema o por la muerte intrauterina
del otro gemelo. Mas de la mitad de los casos en estadio | se estabilizan o revierten, por lo cual una

conducta expectante parece razonable. (Meller, C et al.2013, p,155).

Por lo tanto, el incremento en el nimero de fetos intrauterinos impacta en la
morbimortalidad perinatal (las complicaciones propias de los embarazos multiples), asi mismo en
la medida en que el diagnoéstico se realice a menor edad gestacional mayor es la probabilidad de
identificar perdidas gestacionales tempranas. Por ultimo, la determinacion de la corionicidad es un
elemento fundamental para la proyeccion de las potenciales complicaciones asociadas a los casos
monocoriales, (Rueda, N 2016, p.65).

Se estima que sélo 50% de los embarazos gemelares identificados en el primer trimestre se
traducird en 2 recién nacidos vivos. Cuando la muerte se produce al principio del embarazo, el

prondstico para el feto superviviente es excelente. La muerte de un feto se produce en 2% - 5% de
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los embarazos gemelares durante el segundo y tercer trimestre. Hasta 20% de los fetos
supervivientes en embarazos gemelares monocoriales puede sufrir dafio neuroldgico, tales como
encefalomalacia multiquistica. Estas anomalias no pueden ser diagnosticadas mediante ecografia
hasta cerca del término del embarazo, lejos en el tiempo del evento isquémico. (Santos, J et al.2016,
p.117,126).

De no tratarse este sindrome se asocia con tasas de mortalidad altas (90%) y morbilidad
significativa del 50% del gemelo sobreviviente, especificamente secuelas neurolégicas muchas
veces irreversibles En caso de fallecimiento intrauterino de uno de los gemelos, el sobreviviente
tiene riesgo entre 30 a 35% de muerte intrauterina consecutiva y riesgo de lesion neurolégica del
26% (2% en gemelos bicoriales). En general, los gemelos monocorial biamnidticos son 4,81 veces
mas propensos a tener morbilidad del neurodesarrollo. (Molina, S, Casas, R e Ortiz, M, 2016,
p.235).

Las complicaciones relacionadas con monocorionicidad representan un factor decisivo del
resultado perinatal adverso, y la mortalidad y morbilidad fetal y neonatal en pacientes con
embarazos multiples. La identificacion temprana de esta alteracion es fundamental para establecer
el tratamiento perinatal y mejorar los resultados. (Molina, S, Solano, A, Santana, Corredor, N,
Ortega C e Ayala, A 2017, p.88)

Segun Robaina et al (2016) con la terapia con laser la tasa de supervivencia general es de
66 % y la de secuelas neurolégicas de 13 %; contra 47 y 29 %, respectivamente, para la
amniorreduccién . No obstante, la terapia con laser puede producir otras complicaciones, como la
rotura prematura de membranas, el trabajo de parto pretérmino y parto prematuro, la muerte fetal

y la formacién de bandas pseudoamnioticas. p.559.

No obstante, el tratamiento, ademas de las complicaciones secundarias a la invasividad de
la técnica, fundamentalmente RPM y prematuridad, implica en si mismo cambios hemodinamicos
tanto intra como postoperatorios, que pueden dar lugar a complicaciones generalmente isquémicas
en distintos sistemas: neurolégico, cardiaco, extremidades, renal e intestina. (Sanchez, M et al
2017, p.37).
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La septostomia es un procedimirnto que se aplica con menos frecuencia que la
fotocoagulacion con laser, por ser menor la supervivencia y mayor el riesgo de morbilidad neonatal.
En casos extremos, cuando existe un dafio severo en uno de los fetos, el feticidio selectivo por
oclusion umbilical del feto afectado pudiera estar indicado, en aras de preservar la vida y el

resultado neuroldgico en el otro feto. (Robaina et al 2016, p.559).

Segun Sago et al. (2018) en una revision sistematica se reporté que la supervivencia
perinatal que siguidé a la fotocoagulacion laser fetoscopica mejord significativamente con la
evolucion de la técnica de coagulacién, como la selectivo-coagulacion y la técnica de "Salomon™
y con el efecto de la curva de aprendizaje después de la introduccion de la FLP en 1990. La
supervivencia media de ambos gemelos aumentd de 35% a 65% Yy eso al menos en un gemelo de
70% a 88% en los ultimos 25 afios. Por lo tanto, con la reciente mejora significativa de las tasas de
supervivencia, se pueden esperar tasas de supervivencia del 70% para ambos gemelos y mas del

90% para al menos un gemelo después de la fotocoagulacion laser fetoscépica p.833.
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Figura 14. Enfoque integral de gestaciones monocoriales desde el primer trimestre de

embarazo.
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selectiva; SAP= secuenca anemia-poboteme

Fuente: Sepulveda, A et al 2017, (p. 331).

La expectativa de este sindrome se asocia con una mortalidad cercana al 100 % para ambos
fetos y con secuelas neuroldgicas de 15 a 20 % para los fetos sobrevivientes. Se ha comprobado
que el manejo de eleccion es la fotocoagulacion laser selectiva y secuencial de vasos comunicantes
guiada por fetoscopia, ya que esta técnica representa un enfoque quirargico anatomico y funcional
de la placenta, con una sobrevida de 85 % para al menos un feto y disminuye el riesgo de paralisis
cerebral del 3 al 5 %. (Garcia, K e Salgado, L, 2014. p.53).

El desarrollo de las diferentes complicaciones del STFF puede llevar de manera subita a la
muerte de uno de los dos gemelos, de ambos o a lesiones neuroldgicas. La tasa de sobrevida ha ido
en aumento debido a una correcta reanimacion neonatal y al uso de los diferentes tratamientos,

pasando de una sobrevida menor al 18% a una entre 55- 69%. (Monge, C.2018, p.15)
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El STFF afecta al 15% de todos los embarazos multiples monocoriales y tiene la mortalidad
perinatal mas alta de las patologias obstétricas, superando el 90% en ausencia de tratamiento.
Consiste en la presencia de exceso de liquido amnidtico en un feto y ausencia completa en el otro,
producto de una descompensacion de la distribucion sanguinea, progresiva e irreversible, que
ocurre por las comunicaciones vasculares placentarias, propias de este tipo de embarazo gemela.
(Abudinén, G 2016, p,21).

En 1983, en la universidad de Utah, se hizo el diagndstico de un embarazo gemelar
monocorionico- diamniotico con caracteristicas al sindrome de transfusion feto-fetal. El obstetra
a cargo del caso, llamado Maurice Emery, anuncio6 el mal prondéstico de estos fetos y propuso el
primer tratamiento para este sindrome, con efectos de aprendizaje. EI primer tratamiento utilizado
para el STFF, se trataba de utilizar digoxina con el objetivo de lograr efectos inotrépicos con niveles
adecuados de digoxina en el feto receptor, y evitar la toxicidad de la madre, para determinar las
dosis adecuadas de carga y mantenimiento, y para monitorear la respuesta al tratamiento y los
niveles séricos para propoésitos académicos. (De Lia J., Kuhlmann R., 2014, p. 8).

Sin embargo, casi simultaneamente con la administracion de digoxina maternal, se pudo
descubrir sustancias inmunoreactivas similares a la digoxina (DLIS) en el suero materno, lo que
hizo que la monitorizacion de la digoxina sérica fuera imposible en el caso. La DLIS puede producir
tanto falsos incrementos como interferencias negativas con los analisis, y estd presente durante
todo el embarazo en el suero materno y fetal. Ante este problema, Emery sugirié usar un
nomograma algo obsoleto basado en la dosis corporal total deseada para efectos inotropicos versus
cronotropicos, y la biodisponibilidad de la forma de dosificacidn para la dosis de carga. (De Lia J.,
Kuhlmann R., 2014, p. 8).

La biodisponibilidad, la estimacion de las vias de pérdida no urinarias y el aclaramiento de
creatinina se utilizaron para calcular una dosis de mantenimiento. La digoxina se inicio a las 26
semanas de gestacion y en las 2 semanas posteriores a la administracion del receptor. El edema 'y
la ascitis se habian resuelto. El aclaramiento de creatinina alcanz6 un maximo de 172 ml / min. La
terapia se mantuvo a 34 semanas, con dos nacidos vivos. Desafortunadamente, el receptor
(hematocrito 67% al nacer) presumiblemente tenia varias trombosis de hiperviscosidad en la sangre
y finalmente mostro signos de paralisis cerebral leve y retraso del desarrollo neurolégico. (De Lia
J., Kuhlmann R., 2014, p. 8).
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El 3 de octubre de 1988, se realiza por primera vez la fotocoagulacion laser en humanos
tras varios ensayos en primates. Que luego de dos semanas posoperatorios, el ultrasonido fetal era
normal con solo un 40% de discordancia en los pesos fetales normales. Ambos gemelos se
entregaron a las 27 semanas, vivos. En la actualidad, el abordaje terapéutico del sindrome
transfusional feto-fetal es de suma importancia tras la sospecha clinica ya que la mayoria de las
consecuencias en esta poblacidn son de origen neuroldgica con posibles afectaciones en la calidad
de vida tanto para el sobreviviente como para el receptor. (De Lia J., Kuhlmann R., 2014, p. 9).

Por lo que, para la valoracion, inicialmente se realiza una ecografia donde se mide: 1) Las
maximas columnas verticales de liquido amniético de cada saco, 2) El tamafio de ambas vejigas
urinarias, 3) Estudio Doppler de la arteria umbilical del feto donante y ductus venoso en el feto
receptor, y 4) La longitud cervical. Actualmente, existe una amplia variedad de alternativas de
manejo para el STFF, contemplando alternativas expectantes o métodos invasivos. Cada alternativa
tiene riesgos y beneficios de uso, escoger cual método es el mas indicado depende de las
caracteristicas de la gestacion, la severidad del sindrome y la decisién del médico tratante.
(Simpson L., 2013, p. 3).

Dentro del manejo expectante, tienen datos de resultados limitados segln la etapa,
particularmente para la enfermedad avanzada. En general se recomienda que embarazos gemelares
menores de 26 semanas que cursen con STFF con estadio 1 segun Quintero sean tratados con
manejo expectante, a menos que haya una progresion en la severidad. El tratamiento expectante se
basa en la valoracion ecografica semanal para el seguimiento de la progresion sin intervencién
médica o quirdrgica. (Simpson L, 2013, p. 8).

Diversos estudios han evaluado la progresion de los casos de STFF en etapa | de Quintero
en ausencia de manejo invasivo y han arrojado resultados con ascenso en la severidad en menos
del 24%, mediante un estudio retrospectivo realiz6 una comparacion entre la cirugia laser versus
el manejo expectante encontrando resultados de sobrevida del 75% y del 87% respectivamente. La
indicacion principal para realizar una intervencion invasiva en el embarazo gemelar con sindrome
de transfusion feto-feto es cuando hay evidencia de deterioro agudo o cronico de uno o ambos
fetos. (Ruiz N, 2016.p. 66).
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Tabla 9. Alternativas de manejo para el sindrome de transfusion feto fetal.

NO INVASIVAS INVASIVAS
. Amniocentesis de reduccion.
. Microseptostomia.
Manejo . Ablacion selectiva con laser
expectante de los vasos sanguineos
anastomaoticos de la placenta
. Coagulacién selectiva del
cordén
. Ablacién por radiofrecuencia
. Feticidio selectivo

Fuente: Ruiz N, 2016.p.66.

Si el sindrome se presenta en estadio | con ausencia de deterioro tras ultrasonidos semanales,
el tratamiento seguira siendo expectante mientras que, si se observa alguna alteracion, que sugiere
progresion del sindrome o caracteristicas severas de ésta, en alguna de esas revisiones realizadas,
el abordaje llegara a ser quirurgico para intentar solucionar o resolver el problema. Dentro de las

estrategias con métodos invasivos utilizados en la actualidad, encontramos los siguientes:

Tabla 10. Tratamiento del STFF.

1. La fotocoagulacion laser de las anastomosis vasculares mediante fetoscopia,

siendo el Gold Standard independientemente el estadiaje del sindrome

Amniocentesis de reduccion

Microseptostomia

Coagulacion selectiva del corddn.

Feticidio selectivo

o g B W) N

Ablacion por radiofrecuencia

Fuente: autoria propia.
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La ablacién laser de las anastomosis placentarias es la cirugia fetoscopica mas frecuente a
nivel mundial con altos indices de rendimiento y eficacia37 siendo este procedimiento el primer
proposito de esta herramienta tecnoldgica dentro del STFF. Est4 indicada como tratamiento de
eleccion para el STFF severo y ha venido adquiriendo importancia para el tratamiento del STFF
con estadios 11 'y IV segun las etapas de Quintero, entre la semana 16 y la 26 de gestacion. Este
procedimiento solo se realiza en pocos centros especializados, y se ha reportado una sobrevida
entre el 55-69% de los casos con una tasa de complicaciones neuroldgicas posteriores de tan solo
un 5-11%. (Martinez, J, 2015, p.246).

Ampliando un poco mas acerca de cada tipo de abordaje se observa que la técnica de
fotocoagulacion laser de las anastomosis vasculares mediante fetoscopia que fue implementada a
inicios de los afios 90’s, tiene como objetivo principal la obliteracién de todos los vasos
comunicantes, a fin de convertir la situacion de monocorionicidad en una dicorionicidad funcional.
Por esta razon se considera el Unico tratamiento causal y el que permite un mayor porcentaje de
supervivencia de ambos fetos, como también cuando ocurre la muerte intrauterina de alguno de
ellos ejerciendo un factor protector sobre el feto superviviente. (Pantoja, M, Frias, Z e Marchena,
A 2016, p. 4).

Idealmente realizada entre las semanas 18-26 del embarazo y en casos muy precoces y
severos se han realizado intervenciones incluso en menores a 15 semanas. La fetoscopia laser se
realiza percutaneamente y bajo el control ecografico continuo, que consiste en la identificacion de
la placenta para evitar que al insertar el trocar y que esta resulte dafiada, seguida de la infiltracién
miometrial y abdominal con 20cc de levo-bupivacaina y remifentanilo intravenoso. Pasando a la
introduccién del trocar ayudado igualmente de la ecografia para insertarse en la cavidad amniotica
del feto receptor y poder extraer liquido amnidtico de esta manera estudiarlo cariotipico y
fenotipicamente. (Pantoja M et al 2016; P. 6).

Amnioreduccidn consiste en la remocién de grandes volimenes de liquido amniético con
el fin de prevenir un trabajo de parto pretérmino relacionado al polihidramnios presente en el
gemelo receptor y ayudar con la hemodinamia fetal disminuyendo la alta presion de la superficie
placentaria. (Martinez, J, 2015, p.245).

El procedimiento consiste en la insercién de una aguja calibre 18, cercana a la linea media

del atero (guiada por ecografia dirigida a la cavidad amni6tica del feto con polihidramnios) con
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angulacion hacia el xifoides, lo cual disminuye el riesgo de desplazamiento de la aguja. Se
considera adecuado conectar la aguja a un sistema de drenaje al vacio de manera que haya mayor
control del flujo por medio de una valvula y menor riesgo de cambio de agujas. Expertos
recomiendan la extraccion no mayor a 5L/hora, para evitar la rapida descompresion que ponga en
riesgo el desprendimiento de la placenta o bradicardia fetal. (Ruiz, N, 2016, p.66).

Ante la manifestacion del sindrome en estados Quintero I-Il, los cuales presentan
polihidramnios y acortamiento cervical, se espera el tratamiento se realice lo antes posible con una
brecha de 3-4 dias, pero en casos mas severos como estadios I11-1V el tratamiento se debe realizar
en menos de 24 horas. Como segunda linea terapéutica se encuentra el amniodrenaje selectivo en
el feto receptor, que, si bien no existe un consenso en la mejor maniobra, cantidad de liquido
amniotico a extraer, velocidad de extraccion o si deben o no usarse tocoliticos. En la actualidad
observamos con mejor resultado el amniodrenaje que lo que se solia tratar expectantemente, y
considerandose al existir problemas técnicos o restrictivos en el empleo de la fotocoagulacién laser
(YYamamoto, M et al 2016, p. 243).

El procedimiento se emplea con efecto paliativo de los sintomas del polihidramnios en la
madre disminuyendo la presién transplacentaria sobre la circulacion fetal, una vez eliminado el
exceso de liquido amnidtico del feto receptor. Dicha técnica se realiza en pacientes con una
columna vertical maxima mayor de 8 cm y puede ser aplicado una sola vez, como en el caso de un
STFF Quintero I-11, o de manera seriada en cada ocasion que la columna maxima vertical alcance
los 8 cm, pero al realizarse de manera seriada son mas propensos estos fetos a presentar
complicaciones como infecciones y muerte fetal (Simpson, L. 2013 p. 7).

Esta técnica ha demostrado mayor tasa de supervivencia que el manejo expectante y
consiste en disminuir el riesgo de parto prematuro por polihidramnios y mejorar la hemodinamia
fetal al disminuir la presion sobre la placenta y permitir la adecuada perfusion Gtero-placentaria
una vez se elimina el exceso de liquido amnidtico en la cavidad del gemelo recepto. (Ruiz, N, 2016,
p.66).

Microseptostomia este método busca equilibrar el volumen y la presion entre las dos
cavidades amnidticas, sin embargo no existe evidencia que indique que la restauracion del volumen
amnidtico del gemelo donante sea re ingerido y aumente el volumen intravascular con mejoria de

los sintomas, por lo tanto expertos indican minimos beneficios mediante esta técnica No obstante
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de ser utilizada, se aconseja llevarse a cabo en pacientes con mas de 26 semanas de gestacion
porque significa menores riesgos y complicaciones tanto para el feto como para la madre. (Ruiz,
N, 2016, p.67).

Existen también usos de esta técnica en la semana 26 en los que la madre presenta distress
respiratorio o contracciones pretérmino a raiz del mencionado polihidramnios. Que como tercera
opcidn terapéutica se encuentra la Septostomia, la cual involucra una puncion con aguja nimero
22 entre ambos sacos guiado por ultrasonografia, para tratar de generar un equilibrio entre el
volumen y la presion de ambos sacos amni6ticos mediante la formacion de un foramen, que previo
a la apertura de este se realiza la amniorreduccion para luego cambiar la aguja y luego penetrar el
saco del gemelo donador hacia la cavidad amnidtica del gemelo receptor (Simpson, L 2013 P. 10).

Es la creacion de un orificio en la membrana intergemelar, para regular su volumen y
presion y mejorar la dindmica del liquido amniético. Tiene excelentes datos de sobrevida, pero no
de secuelas neurolodgicas, cardiacas o relacionadas al desarrollo. Se ha indicado en gestaciones de
semana 26 o mas, para postergar el fin del embarazo, cuando la ablacion laser esta contraindicada
y es necesaria una rapida conducta. (Monge, C, 2018, p.16).

Si se opta por practicar tanto septostomia como amnioreduccion primero se realiza la
amniorreducion y posteriormente se cambia de aguja para realizar la puncion del septol7. El
principal beneficio de la septostomia a diferencia de la amnioreduccién, es que ha reportado la
reduccion de la necesidad de realizar otro procedimiento, asi mismo los expertos recomiendan el
uso de esta técnica adicionandole la amnioreduccion como primera linea de intervencion en los
casos de STFF severo. (Ruiz, N, 2016, p.67).

La creacion de un pequefio orificio en la membrana intergemelar fue descrita por el doctor
George Saade y colaboradores en el afio 1998, postulando que la dinamica del liquido amnidtico
mejoraria si se realizara un pequefio agujero para comunicar ambos fetos y asi regular su volumen
y presion. Este tratamiento, aunque registrO excelentes datos con respecto a sobrevida, no
documentd la tasa de las secuelas neuroldgicas, cardiacas o relacionadas al desarrollo. Al igual que
la amnioreduccion se ha indicado su utilidad en gestaciones que ya han alcanzado la semana 26
para postergar el fin del embarazo, la ablacion laser esta contraindicada y es necesaria una rapida
conducta. (Martinez, J, 2015, p.246).
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De no tener una reacumulacion de liquido amniotico a las 48 horas, se debe realizar una
septostomia nuevamente. Si bien la técnica existe como medida terapéutica en el tratamiento de
STFF, ha ido siendo relegado su uso debido a que los resultados postratamiento no son del todo
alentadores ya que se observa la necesidad de ser reintervenidos. Asi como la falta de evidencia
que indique la restauracion del volumen amnidtico del gemelo donador ni el aumento de volumen
intravascular, la cual llevaria a una mejoria de los sintomas. Por este motivo se prefiere y aconseja
llevarse a cabo en pacientes con una edad gestacional (EG) mayor a las 26 semanas, porque
significa que los riesgos son mejores y las complicaciones maternas disminuyen (Ruiz, N 2016, p.
63).

Posteriormente introducimos el fetoscopio para la exploracion de la placenta junto con la
insercion de los cordones umbilicales, identificando la membrana interamniotica con el feto en
oligoanhidramnios, y al visualizar el ecuador vascular con las anastomosis que se den seguir hasta
su respectivo cordon umbilical. Una vez introducido el fetoscopio, se debe visualizar el ecuador
vascular de la placenta, empezando con la cauterizacion laser del lado sospechoso siempre evitando
las anastomosis en limites tanto placentarios como de las membranas fetales. Dicha cauterizacién
se realiza en orden secuencial iniciando con las anastomosis arterio-venosas provenientes del

donador hacia el receptor, luego las provenientes del receptor hacia el donador.
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Figura 15. Diferentes técnicas reportadas para ablacion de vasos comunicantes: a
y b muestran dicotomizacion de ecuador vascular placentario. c. Técnica ultraselectiva.d.

Técnica de Solomon o solomonizacion del ecuador vascular placentario.

Fuente: Molina, S et al 2016, p. 236.
Figura 16. sitios de fotocoagulacion laser, dos anastomosis superficiales y una

profunda.

Fuente: Garcia, K e Salgado, L,2014. p. 54.
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Esta secuencia se emplea enfocando prioridad en coagular antes el componente arterial de
las anastomosis arteria-venosas y terminar con el componente venoso, con el motivo de evitar una
posible acumulacion de sangre intraplacentaria. Consecutivamente pasamos a realizar un a
amniodrenaje del saco del feto receptor hasta normalizar la columna vertical méaxima, teniendo en
cuenta la valoracion continua de la frecuencia cardiaca fetal, la integridad de las membranas, la
posicidn del fetoscopio en la cavidad amnidtica y la ausencia de sangrado significativo intra-Gtero
(Pantoja M et al 2016, p. 9).

Figura 17. Una representacibn esquematica de la fotocoagulacion laser
fetoscopica para el sindrome de transfusion gemelo a gemelo. Un fetoscopio se inserta

percutdneamente en el saco receptor a través de una canula.

Ultrasound

Recipient

Donor -

Fuente: Sago, et al 2018, p. 832.
Se ha informado de la reciente modificacion de la coagulacién denominada "técnica de
Solomon™ que coagula todo el ecuador vascular. Esta técnica se desarroll6 para reducir las

anastomosis residuales que causan la recurrencia de STFF o la secuencia de anemia gemelar-
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policitemia (TAPS). Se demostré que la 'técnica de Solomon' se asoci6 con una reduccion de TAPS
(3% frente a 16% para el tratamiento estandar) y la recurrencia de TTTS (1% frente a 7%) por un
ensayo controlado aleatorio abierto. La ‘técnica de Solomon' implica completar inicialmente la
coagulacién de todas las anastomosis visibles y luego realizar la coagulacion para conectar los
sitios de ablacion de las anastomosis desde un borde de la placenta al otro. Este método permite
que la placenta MC se dicorionice coagulando los vasos placentarios y la superficie de la placenta.
(Sago, E et al 2018, p.833).

Figura 18. Una representacion esqueméatica de la "técnica de Salomon”.

Inicialmente, todas las anastomosis visibles se coagulan, y luego se realiza la coagulacién

para conectar los sitios de ablacion de las anastomosis de un borde de la placenta al otro.

Vascular equator

" _ Anastomoses

Recipient

Fuente: Sago, E et al 2018, p. 833.

Ablacion selectiva con laser de los vasos sanguineos anastomaticos de la placenta esta
alternativa de manejo es considerada como el tratamiento definitivo para los casos severos de STFF
(estadio I1-1V segun Quintero) para fetos entre 16 y 26 semanas de gestacion. Tal técnica actla

directamente sobre el sustrato anatdbmico determinante del sindrome: las anastomosis
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vasculares.Estudios anatomopatoldgicos han demostrado que si bien las anastomosis
arteriovenosas son profundas existen ramas aferentes y eferentes de estas que son superficiales y
sobre las cuales se efectuaria la fotocoagulacion laser. El procedimiento consiste en insertar el
fetoscopio guiado por ecografia y realizar un barrido para determinar su ubicacién y posteriormente
seguir con la fotocoagulacion de las mismas. (Ruiz, N, 2016, p.68).

Segun Ruiz, N, 2016 define como una técnica no selectiva aquella en la cual se lleva a cabo
una coagulacion de todos los vasos que se encuentran en las areas de entrecruzamiento (ecuador
vascular), mientras que en la técnica selectiva la coagulacion se realiza mesuradamente
identificando con precision las anastomosis y preservando los cotiledones normales. p.68.

Figura 19. Fulguracion con laser, técnicas: a. no selectiva, fulgura siguiendo el
Meridiano de implantacion del amnios; b. selectiva, ubica los vasos anastomosados Para
Fulgurarlos; c. la técnica solomon Fulgura todo el Meridiano que ocupan los vasos

anastomosados.

Solomon

-
AN,

No selectiva

Fuente: Huaman, M et al 2015, p. 284.



El tratamiento de eleccion es la fulguracion con laser de las anastomosis entre ambos fetos,
consiguiendo sobrevida de uno o ambos fetos en alrededor de 80% de casos, y reduciendo el dafio
neuroldgico en nifios a los 6 meses de vida a menos de 50%. El tratamiento se hace entre las 18 y
26 semanas en STFF grado | al 1V de Quinteros, utilizando un fetoscopio de 3 a 4 mm recto o
curvo, quemando los vasos anastomosados por el lado del feto transfundido mediante alguna de las
3 técnicas: a) la no selectiva, que fulgura siguiendo el meridiano de implantacion del amnios; b) la
selectiva, que ubica los vasos anastomosados para fulgurarlos; y, ¢) la técnica Solomon, que fulgura

todo el meridiano que ocupan los vasos anastomosados; los mejores resultados se obtienen con la

tercera técnica. (Huaman, M et al 2015, p. 284).

Tabla 11. Sindrome de transfusion feto fetal, resultados del seguimiento: técnica

convencional vs técnica de solomon.
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Estudio Sobrevida Sobrevida TAPS (Antenatal Recurrencia  Infeccion RPMO
al menos un ambos gemelos o posnatal) STFF
gemelo
Slaghekke y cols™ 1 mes post parto 1 mes post parto TC:15,6% TC:8,7% TC:0% TC:34,1%
TC:86,7% TC:60,0% T5:2,9% TS:1,5% TS:0,7% T5:41,6%
TS:84,7% TS:63,5% 0OR 0,34
(IC95%
0,002-8,35)
Ruano y cols”® 1 mes post parto 1 mes post parto  TC:7.0% TC:5,3%
TC:77,6% TC:46,1% TS:0% TS5:0%
15:88,5% TS:84,6%
Baschat y cols™ 6 meses post 6 meses post TC:4,2% TC:8,5% TC:1,4% TC:2,8%
parto parto
TC:98% TC:76% T5:2,6% T5:3,9% TS:0% T5:1,3%
TS:98% TS:85% p=0,483 p=0,610
Dhillon y cols™ - TC:0,61 (IC95%, TC:0,45
0,05-0,49) (IC95%,
TS 0,20 (IC95%, 0.07-2.20)
0,00-2,486) TS 0,30
(IC95%,
0,00-4,46)

TC: Técnica convencional. TS: Técnica de Solomon.

Fuente: Molina, S et al 2016, p, 240.

Siguiendo con las medidas terapéuticas encontramos ablacion por radiofrecuencia, que fue

empleada por primera vez en 1983, en gemelos con sindrome transfusional feto-fetal que presenten
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percusion arterial reversa, mediante la coagulacion selectiva del cordon umbilical del feto acardio
para evitar que en el feto donante aumenten las resistencias vasculares y el posterior desarrollo de
una insuficiencia cardiaca y polihidramnios. Mediante la guia de ultrasonido Doppler se introduce
un catéter de radiofrecuencia intra fetal, que al elevar las temperaturas del electrodo alcanza los
60-70° para la cauterizacion, que va hacia la aorta abdominal o alguin vaso pélvico del feto acardio
y de esta manera evitar el flujo y bombeo hacia dicho feto (Simpson, L 2013 p. 14).

El éxito de este tratamiento depende de la edad gestacional en la que se encuentre el
embarazo, teniendo la tasa més alta de efectividad en menores de 24 semanas debido que se ha
observado que posterior a esta semana los resultados sobre el feto bomba son fatales. Como la
altima opcion terapéutica encontramos al feticidio selectivo, la cual es la mejor opcion cuando
alguno de los fetos presenta anomalias amenazantes con la vida o cuando al emplear alguna de las
técnicas anteriores se genere alguna complicacion. Se vuelve una opcion también valida cuando
las condiciones clinicas son tan graves que se contraindica ablacion laser (Ruiz, N 2016, p. 68).

Mediante la guia ultrasonografica se procede a la coagulacion del cordén umbilical del feto
con menor expectativa de vida, que al interrumpirse stbitamente el flujo del cordén umbilical para
el impedimento de la aparicion de la hipotensién. Por las muchas implicaciones ético-legales, esta
opcidn terapéutica debe ser la Gltima en el manejo del sindrome transfusional feto-feto teniendo en
cuenta el prondstico de cada feto y analizar cada situacion (Martinez, J, 2015. p. 246).

Feticidio selectivo: coagulacion selectiva del conddn. Esta técnica puede ser la mejor
opcion de manejo cuando alguno de los fetos presenta algin tipo de anomalia que amenaza su vida
0 posterior a una complicacion luego del uso de alguna de las alternativas de manejo expuestas
previamente. También se sugiere la seleccion de uno de los fetos para salvar el otro cuando las
condiciones clinicas son tan severas que se contraindica la ablacion de los vasos sanguineos
conectores. (Ruiz, N, 2016, p.69).

Consiste en terminar de manera deliberada con la vida de uno de los dos gemelos, pero se
ha encontrado que la muerte de uno de los dos produce en un 50% de los casos secuelas
neuroldgicas en el gemelo sobreviviente. Por lo tanto, se indica cuando se evidencia una
anormalidad que amenaza la vida en alguno de los dos fetos o luego de una ablacion laser fallida;
debido a las posibles complicaciones en ambos fetos como la falla cardiaca en el gemelo receptor

o laRCIU en el donante ademas de las implicaciones ético-legales que este procedimiento implica,
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el feticidio selectivo debe ser evaluado segun el prondstico de cada feto y rigurosamente analizado
en cada situacion. (Martinez, J, 2015, p.246).

La aparicion de la secuencia de anemia y policitemia en alguno de los gemelos también

indica el feticidio selectivo, sin embrago se ha sefialado que este procedimiento sea practicado en

etapas avanzadas del STFF, es decir cuando el feto receptor posea insuficiencia cardiaca o el feto

donante tenga severa restriccion de crecimiento intrauterino. EI procedimiento se practica guiado

por ultrasonografia y se lleva a cabo la coagulacion del cordon umbilical del feto seleccionado con

la menor expectativa de vida. La interrupcién subita del flujo del cordon umbilical impide la

hipotensidn subita en el gemelo que sobrevive, que de suceder podria llevar a anemia fetal, injuria

neuroldgica o incluso la muerte. (Ruiz, N, 2016, p.69)..

Figura 20. Manejo del sindrome de transfusion feto-fetal diagnosticado.

STFF

Etapificar segin Quintero: ver Doppler y vejigas

Etapa |

Etapa I, ll y IV

Etapa V

Conducta expectante, control semanal
con ecografia + Doppler

Fetoscopia laser selectiva entre 1540
¥y 29+6 semanas. 26 0 mas semanas
considerar amnioreduccian.
Seguimiento semanal post laser con
Doppler fetal (descartar SAP).

Consejeria; 10% muerte de copemelo,
20% riespo de secuela neurologica.

EDAD GESTACIONAL AL PARTO

Etapas |y IIl: 34 a 37 semanas

Etapas Nl y IV: 32 a 34 semanas

Etapa V: segin bienestar feto vivo

Fuente: Sepulveda, A et al 2017, p. 334.
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CAPITULO V: CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

Conclusiones

Los embarazos monocoriales representan un elevado riesgo de resultados adversos tanto
fetales como neonatales. Sin embargo, lo que determinara el resultado perinatal final son as
caracteristicas placentarias y son estas las que se asocian con sindrome de trasfusion feto-fetal y
discordancia de peso al nacimiento.

El sindrome de transfusion feto fetal es de las complicaciones mas severas en las
gestaciones monocoriales-biamnidticas y se encuentra asociada a una alta tasa de morbimortalidad
fetal y perinatal. Este sindrome se instaura ain méas debido al desbalance de flujos entre las diversas
anastomosis unidireccionales dentro de la placenta, llega a presentarse con mayor frecuencia
durante la mitad del segundo trimestre de gestacién y de ignorarse dicha situacién clinica se puede

llegar a sufrir la perdida de manera subita de uno o ambos fetos.

El diagnoéstico en la monocorionicidad placentaria en el primer trimestre es esencial para el
establecimiento de los controles adecuados, que en los casos considerados “no complicados”
incluyendo una evaluacion ecogréafica cada dos semanas, con el objetivo de detectar

tempranamente las posibles complicaciones, especialmente el STFF.

Es de importancia fundamental de conocer més sobre dicha patologia para el futuro iniciar
el manejo desde la atencion primaria en salud en la valoracion médica temprana en todas las
mujeres con pruebas B-HcG positiva, incentivando e informando acerca de los controles prenatales
adecuados. En efecto cuando se detectan embarazos maultiples es primordial establecer como
primera medida el nimero de fetos, la corionicidad, la edad gestacional y establecer factores de

riesgo adicionales que puedan incrementar la morbilidad materno-fetal.

La identificacion de alteraciones en la estructura vascular placentaria junto con el analisis
morfolégico de las placentas monocoriales representan ser un factor fundamental para el

entendimiento de la fisiologia placentaria de pacientes con embarazo gemelar monocorial.
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El control prenatal es la intervencion mas importante en la basqueda de disminuir la
morbilidad y mortalidad fetal y perinatal de pacientes provenientes de embarazos gemelares. Ante
la presencia de una discordancia de peso entre los fetos de 20 -35 %y la restriccion del crecimiento
intrauterino selectiva, son algunas de las principales complicaciones perinatales.

El STFF es de las patologias con mayores complicaciones que afectan a las gestaciones
MC vy el cual presenta un desequilibrio hemodinamico entre ambos fetos a través de
comunicaciones vasculares unidirecinlaes placentarias, en el que uno de los fetos actuara como
donante y el otro como receptor.

Existe evidencia cientifica clara de que el tratamiento de eleccidn en casos severos es la
coagulacién laser de las anastomosis superficiales y profundas mediante fetoscopia entre las 18 y
26 semanas de gestacion. Se constata que esta nueva técnica tiene una menor incidencia de
recurrencia tanto del sindrome de transfusion feto/fetal como de la secuencia anemia policitemia,
con lo que se disminuirian los riesgos de repetir procedimientos, disminuyendo de esta manera la

morbilidad materna y pérdidas.

La cirugia fetal en Costa Rica ahora mismo se encuentra en una etapa intermedia de
desarrollo, con un potencial de crecimiento enorme en los afios venideros . El diagndstico rapido y
oportuno nos permitira realizar el tratamiento adecuado en este caso la coagulacion con laser, de
este modo ayudaremos a que la técnica sea efectiva.

Identificar alteraciones en la estructura vascular placentaria y el analisis morfologico de las
todas las placentas monocoriales representan ser factor fundamental para el entendimiento de la

fisiologia placentaria de pacientes con embarazo monocorial diamniotico.

Se observa que la presencia de una Unica arteria umbilical es una anomalia presente entre
un 0.5% a 0.7% de todos los nacimientos, su importancia se encuentra en la alta frecuencia de
anomalias asociadas que la acompafian siendo cerca de un 65%, siendo las urinarias seguidas por
patologias cardiacas y esqueléticas con igual tasa. Se asocia también con trisomia 13 y 18. La
mortalidad generalmente causada por las anomalias asociadas es muy alta. Incluso se ha llegado a

asociar también con RCIU, prematuridad y bajo peso de nacimiento.



109

La fotocoagulacion laser bajo guia fetoscopica de los vasos comunicantes en los embarazos
gemelares monocoriales-biamnioticos con el sindrome de transfusion intergemelar actualmente
debe considerarse el tratamiento estandar en los estadios descritos segun la clasificacion de
Quintero y cols. Para mejorar las tasas de resultados de morbilidad y mortalidad de todos los
productos de este tipo de embarazos.

Ya que se evidencia un ascenso tanto en las tasas de supervivencia y una disminucién en la
muerte fetal tanto del feto donante como del feto receptor en embarazos gemelares monocoriales-
biamnidticos donde se aplicaron las diferentes técnicas con cirugia laser bajo fetoscopia.

Los estudios ecograficos Doppler y no Doppler presentan un pilar fundamental en el estudio
cardiaco en gemelos afectados por el sindrome transfusional feto feto, esto gracias al estudio y la
implementacion del Chop Score, flujo venoso umbilical ademés del perfil cardiaco en el feto
receptor y de esta manera poder identificar de manera temprana el inicio en la aparicion de la
afeccion cardiaca en estos pacientes.

El flujo sanguineo no oxigenado circula, a través de la arteria del gemelo donanor luego
pasa hasta los cotiledones compartidos con el gemelo receptor, sitio donde se oxigena por medio
de las vellosidades placentarias llevandose a cabo el intercambio gaseoso. Posteriormente, la sangre
oxigenada pasa a una vena del gemelo receptor, lo cual genera un desequilibrio de volemia y
oxigenacion sanguinea entre ambos fetos.

Se observa que, ante la presentacion mas grave del sindrome tratados antes de las 26
semanas de gestacion por medio de la cirugia laser, resultan en mejores tasas de supervivencia y
menores afecciones a nivel neuroldgico.

Se constata que esta nueva técnica muestra una menor incidencia de recurrencia tanto del
sindrome de transfusion feto/fetal como de la secuencia anemia policitemia, con lo que se
disminuirian los riesgos de repetir procedimientos poniendo en riesgo la vida del nifio y su madre,

disminuyendo morbilidad materna y pérdidas o parto pretérmino.

Realizar la fotocoagulacién laser ha sido el tratamiento optimo entre las semanas 16-26 de
gestacion, mejorando drasticamente los resultados con tasas de supervivencia mayores al 90%.
Dejando a un lado los riesgos inherentes a este tipo de intervencion, la fotocoagulacion laser bajo

guia fetoscOpica parece ser el tratamiento Optimo para los estadios Il a IV, sin delimitarse
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adecuadamente el mejor estadio para la realizacion de este procedimiento y la razén del tiempo de

intervencion.

Se puede confirmar que la cirugia ha tenido excelentes resultados, similares a de otros
centros de referencia internacionales. Esto se debe al trabajo conjunto de los profesionales y la

institucion, que han apoyado en forma irrestricta el desarrollo de esta subespecialidad.

En embarazos multiples factores como la preeclammsia, el STFF, y la competencia entre
los fetos por su sitio de los nutrientes y la captacién de oxigeno, el parto parece llevarse a cabo
considerando los riesgos de restricciones de crecimiento y problemas para el neuro desarrollo.

El mecanismo generador de la variacion en infantes que sufrieron STFF, planteando que el
desequilibrio hemodinamico y los cambios en la sangre conducen a dafios isquemicos hipoxicos

durante el embarazo o incluso post natalmente asociados con bajo peso y prematuridad.

Aquellos gemelos con la presencia de alguna enfermedad cardiorrespiratoria presentan un
mayor riesgo a manifestar alteraciones en los movimientos motores finos. La anormalidad
placentaria presente en STFF contribuye a la formacion cardiaca anormal, principalmente en los
gemelos receptores, siendo los mas comunes la hipertrofia ventricular, regurgitacion

atrioventricular, y funcion ventricular ya sea derecha o izquierda anormal.

A pesar de los avances terapéuticos, la sobrevida global no supera el 60% Yy solo un 80%
con al menos un recién nacido vivo, representando el 10%-17% de la mortalidad perinatal. Siendo
presentes las complicaciones predominantemente en el gemelo receptor: hipertrofia ventricular
unilateral o bilateral (18% - 49%), aumento de la relacion cardiotoracica (47%), dilatacion
ventricular (17% - 31%), regurgitacion tricispide (35% - 52%), y regurgitacion mitral (13% -
15%).

La evidencia muestra que con la técnica de Solomon se presenta una menor incidencia en
recurrencia tanto del sindrome de transfusion feto - feto como de la secuencia anemia policitemia,
por lo que se disminuirian los riesgos de reintervencién, disminuyendo la morbilidad materna y

pérdidas o parto pretérmino.
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Lo presentado en los estudios permite afirmar la relacion existente con la morbi-mortalidad
de los pacientes segun los estadios mas tempranos de Quintero al momento del tratamiento son los
que tienen mejor evolucion y desenlace, por lo que es de gran importancia la deteccidn, vigilancia
y tratamiento oportunos de los embarazos gemelares, monocoriales, monoamnioticos, ademas de
la blasqueda de estrategias de prevencion de complicaciones, apoyo nutricional y terapias de
estimulacion temprana que limiten las alteraciones en el neurodesarrollo y crecimiento a largo

plazo.

Debido al alto riesgo implicito en los tipos de embarazo monocorial, se recomienda a los
proveedores de la salud informen a toda paciente con este tipo de embarazo que se mantengan
alerta y que ante la presencia de cualquier evidencia descrita anteriormente es asociada a distinto

tipo de complicacion.

Se tiene que destacar la importancia de un diagnostico precoz, exhaustivo y realizado por
un equipo altamente calificado en estas técnicas; ya que, como hemos visto, el desenlace del cuadro
depende en su totalidad del diagnéstico precoz, un estadiaje correcto, del tratamiento efectivo y del

momento en el que éste se realiza.

De igual manera se concluye que se para que se presente una alteracion en el neurodesarrolo
se logré identificar y establecer especificas variables entre las que encontramos que sea el feto
donador, bajo ingreso economico y presencia de enfermedades cardiorrespiratorias en

sobrevivientes del STFF luego de emplearse la fotocoagulacion laser.

Concomitantemente, se destac6 que a largo plazo las posibles complicaciones necroldgicas
y cardiovasculares en gemelos que nacieron posterior a un tratamiento intrauterino correlacionan

lo apropiado que es un tratamiento prenatal precoz.

Por lo que se describe como pueden ser evitadas las complicaciones presentadas dentro del
STFF al ser diagnosticadas tempranamente ademas de poder lograr la adquisicion de una
conciencia y busqueda exhaustiva en embarazos monocoriales de esta patologia y no se extrafio a

que en el momento diagndstico no ser ajeno a las complicaciones que este sindrome puede
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conllevar y siempre existir una sospecha temprana por parte del clinico son de caracter vital para

una mejoria en la calidad de vida y mejor prondstico.
Recomendaciones

Se les recomienda a los médicos que investiguen y estén conscientes de las quejas
presentadas por embarazos monocoriales di amnioticos. La sospecha prenatal ecografica y su
conocimiento alerta tanto al cirujano como al resto del equipo para la toma de decisiones

postnatales.

Es importante realizar el tamizaje y el diagndstico ecogréafico desde el primer trimestre para
hacer estrecha vigilancia a partir de las 18 semanas. lgualmente se evidencia que existe una
asociacion encontrada entre rifién Gnico ectopico en el gemelar donante y la ocurrencia de un STFF
podria ser casual, pero podria constituir un elemento mas a tener en consideracion en el estudio de

la etiopatogenia del sindrome.

Se indica que la decision de una alternativa terapéutica inmediata al momento diagnéstico
ya que esta patologia se relaciona con una mortalidad del 80 — 100% Yy debido a que los embarazos

monocoriales representan un alto riesgo de resultados adversos fetales y neonatales.

Es de carécter principal que cada profesional médico conozca de esta patologia, pues un
diagnostico prenatal asertivo puede disminuir sus complicaciones. Paciente embaraza que presente
STFF debe recibir una atencidn especializada, rigurosa e integral para asegurar una mejor sobrevida

materna y mejorar el pronéstico de vida de los fetos.

Cabe recalcar que un seguimiento de los embarazos gemelares monocoriales “complicado”
requiere una supervision especializada en medicina fetal. Ya que estos embarazos presentan un alto
riesgo de parto pretérmino, y por el uso de esteroides en la maduracion fetal, se recomienda que

deben inducirse el parto entre las semanas estacionales 24-33, particularmente en STFF estadio I11.

Recordar que el tratamiento efectivo en STFF se basa en el entendimiento y apreciacion de

la complejidad de las anastomosis vasculares que existen en las placentas monocoriales
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biamnioticas. Hoy en dia la cirugia fetal en Costa Rica se encuentra en una etapa intermedia de su

desarrollo, pero se observa un alto potencial de crecimiento en los afios por venir.
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