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RESUMEN

Introduccioén: la secuencia de perfusion arterial reversa (secuencia TRAP) o
transfusion feto-fetal; se encuentra entre las numerosas peculiaridades de la
gestacion monocoridénica (univitelina) gemelar. En ella, el gemelo afectado es
perfundido de forma reversa mediante anastomosis arterio-arterial y veno-venosa
por el otro gemelo; resultando un feto acardio y otro normal, con consecuencias
hemodinamicas en este uUltimo, debidas a la misma.

Objetivo: caso de embarazo gemelar monocigético con feto acardio-acéfalo
diagnosticado por ultrasonido preparto; dada su baja frecuencia.

Presentacion del caso: gestante de 17 afios de edad, primigravida, con embarazo
gemelar de 36.3 semanas, diagnosticado por Ultrasonido (US); con 4 controles
prenatales. La misma consulté en trabajo de parto. Se le realiz6 un US evolutivo
que encontré un feto vivo, en presentacion cefalica, acompafiado de una masa
amorfa, que se concluyé como feto malformado en un embarazo gemelar. Se
remitié la gestante al Hospital Nacional Regional de Escuintla (HNRE); donde se le
practicé una ceséarea; se obtuvo un recién nacido femenino de 2.37 kilogramos y
una masa deforme (feto malformado). La placenta resulté ser monocoriénica,
univitelina, con perfusién sanguinea feto-fetal (de normal a malformado); lo cual
permitié la supervivencia del feto amorfo hasta entonces, seguido de muerte fetal
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intraparto. El gemelo malformado se envio al servicio de anatomia patolégica para
su estudio; cuyos resultados se presentan en este trabajo. Se revisa la bibliografia
hasta el 2013.

Conclusiones: el feto acardio-acéfalo por transfusion feto-fetal inversa es poco
frecuente en nuestro pais, debido al temprano y avanzado control prenatal. El
diagnoéstico prenatal temprano es un método valioso para evitar el desenlace fatal e
incremento de la mortalidad infantil.

Palabras clave: Feto acardio-acéfalo, mielocéfato, embarazo gemelar. Acardius,
gestacion mudltiple, sindrome de transfusion feto-fetal.

ABSTRACT

Introduction: among several peculiarities of gestation twins (univiteline)
monochorionic is sequence of Twin Reverse Arterial Perfusion (TRAP sequence) or
fetus-fetal transfusion. TRAP is a serious complication whereby the affected twin is
been perfused in a reverse manner through arterio-arterial and veno-venous
anastomoses by another twin; resulting in an abnormal acardiac foetus and other
normal, but with hemodynamic consequences in the latter, due to this complication.
Objective: illustrate a twin pregnancy with an acardius acephalus (parasite) twin
diagnosis by antenatal, ante partum ultrasound; since it is seldom reported in our
environment.

Case Presentation: the results of a 17-year-old primigravida pregnant woman's
with a twin pregnancy of 36.3 weeks, diagnosed by Ultra sound (US) are presented
in this article. Four previous ante-natal checks up were retrieved before she went
into labour. An evaluative US was carried out; showing a live foetus in a cephalic
presentation, accompanied by an amorphous mass that was concluded as a
malformed foetus in a twin pregnancy. The patient was referred to the National
Regional Escuintla Hospital (NREH). A caesarean section was performed. A female
newborn of 2.37 kg weight and an amorphous mass - corresponding to a
malformed foetus- were found. A uni-chorionic, uni-amniotic placenta was found, as
well as a foetus-foetal blood perfusion (from normal to malformed) that kept "alive"
the malformed foetus until the delivery. Intra partum foetal death of the second
(amorphous) foetus was noticed. The body was sent to the department of
pathology for post-mortem study service. The findings of the post-mortem are
presented in this report.

Conclusions: acardiocephalus twin pregnancy by reverse foetus-fetal transfusion is
quite uncommon in our country, due to early and advanced antenatal control and
diagnosis. Early detection of such cases provides a good tool to avoid intra partum
and postpartum neonatal deaths, thus, contributing to decrease infant mortality
rate.

Key Words: Acardiocephalus, mielocephalus, twin pregnancy, Acardius, multiple
pregnancies, twin to twin transfusion syndrome.
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INTRODUCCION

El feto acardio constituye una entidad rara, de etiologia incierta, que complica las
gestaciones multiples y especialmente las gestaciones gemelares univitelinas,
manteniendo otro feto la perfusién tisular de aquel.* El mismo constituye una de las
malformaciones menos frecuentes descritas en la literatura; 2 con una frecuencia de
uno en cada 35 000 a 48 000 nacimientos. Las malformaciones congénitas, no
obstante, siguen siendo un problema de salud importante en paises en vias de
desarrollo, donde no existen controles prenatales por problemas econémicos y
sociales; contribuyendo al incremento en la tasa de mortalidad materna e infantil .

Dicha malformacién, generalmente, asi como los fetos papiraceos son
complicaciones de embarazos monocigoéticos mdultiples; ya sean gemelares o
trillizos. *°

El feto acardico constituye una estructura "parasita” que sobrevive gracias a la
perfusion sanguinea que existe entre el feto normal y él. El feto viable irriga al "feto
acardio-acéfalo hasta el final del embarazo porque es una secuencia de perfusion
arterial transversa (TRAP, siglas en inglés). ©7

También se conoce como Sindrome de transfusion feto-fetal, por el desequilibrio
créonico hemodinamico vascular que se presenta en los embarazos gemelares,
monocoriénicos, que comparten anastomosis vasculares placentarias, pasando
sangre de un feto a otro, ocurriendo asi un intercambio entre un "feto donante"
(feto normal generalmente) y un "feto receptor” (feto malformado). "~ °

Este caso resulta de interés en nuestro pais, donde el cuidado y diagnostico
prenatal permiten identificar estas malformaciones en edad gestacional
relativamente tempranas.

OBJETIVO

Reportar un caso de embarazo gemelar, monocigoético con un feto acardio- acéfalo
con diagnostico preparto mediante ultrasonido; dada su poca frecuencia.

Enfatizar la necesidad de realizar el diagndéstico prenatal temprano en primigravidas
jovenes.

llustrar un caso poco frecuente en nuestro pais, para beneficio de las generaciones
jovenes de nuestros médicos, poco expuestos a este tipo de casos.

PRESENTACION DE CASO

Primigravida de 17 afios de edad, sin historia obstétrica previa; con 4 controles de
seguimiento de su embarazo en su Area de Salud; quien asiste a consulta externa
para control de seguimiento. Al examen fisico se constata una altura uterina (AU)
de 34 cm y un feto vivo, en presentacion cefélica. Se decide indicar ultrasonido
ginecoldgico, donde se reporta lo siguiente:
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Se observa utero ocupado por embarazo con feto vivo, en presentacion cefalica.
Diametro Bi-Parietal (DBP) - 92 mm, correspondiente a 37 semanas.

Longitud femoral - 68 mm, correspondiente a 36 semanas y 5 dias.
Circunferencia abdominal - 309 mm correspondiente a 35 semanas y 4 dias.
Liquido amniético - 2.2ml (oligoamnios) (n=70-88ml)

Placenta fundica (acreta) grado 2/3

Frecuencia Cardiaca Fetal - 139 x min.

Ademas, se observa la presencia de una masa amorfa dentro de la cavidad
amniodtica que mide 11.3 x 11.2 x 11.5 mm que impresiona como un embarazo
gemelar malformado.

Resultados de Anatomia Patoldgica

DESCRIPCION MACROSCOPICA: Se recibe feto malformado de 17 x 15 cm y 975g
de peso, de constituido por una masa ovoide amorfa cubierta de piel, sin sexo
determinado, el polo cefalico mostré una pilosidad fina. No se encontraron facciones
reconocibles, tronco ni extremidades, salvo una prominencia inespecifica simulando
una "probdscide" (¢estructura facial abortiva?) (Figura 1).

Fig 1. Placenta monocoridnica con implantacién
de un cordén umbilical que presenta una vena
gruesa y una arteria "hipoplasica” (tercio medio
de la cara anterior).

En el tercio medio de la cara anterior se encontr6é implantado el cordon umbilical de
12 cm de longitud x 0.1 cm de diametro. Al corte se observa una vena dilatada y
una arteria unica e hipoplasica. A 3 cm del polo caudal se observa un pie
malformado (Figura 2).
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Fig 2. Cara anterior del feto acardic—acéfalo que
muestra en el polo superior la presencia de pelos,
que se trata de un esbozo de “cuerc cabelludo”,
mientras que en el polo inferior presenta un
miembro inferior rudimentario.

En la cara posterior e inferior hay una macula que semeja un "ano", aunque no se
encontré comunicacién con el interior (Figura 3).

Fig 3. Cara posterior del feto acardio-acéfalo,
observandose en la porcidn distal una "macula”
gue impresiona como un esbozo de "ano”,
imper forado.

A la diseccién se observa una masa amorfa de tejido conectivo laxo de color
rosaceo y aspecto mixoide. Se encontré la formacion de un hueso largo, semi-
cartilaginoso que puede corresponder a esbozo de tibia y un nucleo cartilaginoso
que puede corresponder a una vértebra aberrante o "columna vertebral”
malformada de la cual salen dos costillas abortivas. No se encontré érgano definido
alguno. La placenta se recibié separada y desprendida. Resulté una placenta
monocoriénica, monoamnidtica que midié 15 x 12 x 2 cm, presentando dos
cordones umbilicales. Uno de ellos ya descrito; unido al especimen recibido. El otro
mide 30 cm y presenta sus tres vasos normales (Figura 1).

DESCRIPCION MICROSCOPICA: Se observa un tejido mixomatoso, rico en matriz
basdfila, acelular constituido por un tejido mixoide, fibroconectivo laxo muy
vascularizado, con presencia de tejido adiposo, y escasos restos de tejido muscular.
No se identifica tejido de algun 6rgano en particular.
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Placenta y cordones umbilicales: gemelar monocoriénica, monoamniética. Ausencia
de una arteria umbilical e hipoplasia de la otra arteria en el cordén correspondiente
al espécimen. Cordén umbilical del gemelar nacido vivo normal. En el area de
insercion se observa una anastomosis vascular entre ambos, de naturaleza veno-
venosa. Este hecho se confirmo histolégicamente.

Diagnéstico Anteparto

1.- Embarazo de 36.3 semanas de gestacion por Ultrasonografia.
2.- Oligohidramnios severo (AFI - 2.2 cc)

3.- Anomalias congénitas.

Se realiz6 cesarea de emergencia por tratarse de una primigravida con embarazo
gemelar complicado por posible feto malformado. Se encontré un recién nacido
femenino de 2.37 kilogramos y una masa amorfa, que se correspondioé con un feto
malformado. El embarazo era monocoriénico y monoamnidtico, Se envi6 el gemelar
malformado al servicio de Anatomia Patoldgica para realizarle autopsia.

DIAGNOSTICO HISTOLOGICO
Feto: Feto acardio-acéfalo mielocéfalo.

Estos fetos se sostienen en forma parésita por la circulacion del feto viable. Esta
circulacion inversa produce problemas cardiacos en el gemelo normal
ocasionalmente. Se sugiere evaluacion por cardiélogo pediatrico del recién nacido.

DISCUSION

Existen diversas clasificaciones de los fetos acardio-acéfalos°'® En 1947 Stewart
presentd una historia detallada de estos ejemplares que se remonta al siglo XIX. **

Acardiusanceps o hemicardio: Este caso presenta un esbozo de craneo facial
rudimentario, con ausencia de extremidades, es poco frecuente (22%). %!

Acardiusacephalus u holocardio: Se caracteriza por la ausencia de cabeza y
extremidades inferiores con diversos grados de desarrollo. No contiene érganos
abdominales ni toracicos, es la forma méas comun de presentacion, con 65% 12

Acardiusacormus: Este esta formado por una cabeza unida a la placenta (4%)."3

Acardiusamorphus: Masa sin forma, amorfa, donde no se reconocen drganos,
donde histolégicamente se observa un tejido conectivo, laxo, indiferenciado,
cartilago, hueso (8%).1%*3

Acardiusmielocéfalo: Es la forma més rara, es similar al amorfo pero con
extremidades rudimentarias (1%). *
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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 cordén del feto arcadico, aunque
en la mayoria de los casos continta su evolucion siendo un "ente" totalmente
dependiente del feto donador (gemelo "normal”). *

El feto acardio aparece descrito por vez primera en la literatura por Benedetti en
1533 en su De Morborum a Capite de Pedis Signis Habes Lector Studioso Hox
Volumine. Posteriormente han aparecido otras publicaciones médicas aportando
nuevos casos, entre las que se destacan la de Napolitani y Schreiber que
describieron 149 fetos acardicos. *°

Etimolégicamente la palabra acardio significa una ausencia del érgano cardiaco,
desde el punto de vista embrioldgico, sin embargo, el término es mucho mas
amplio, pues implica que existen elementos rudimentarios del tejido cardiaco,
dependiendo del grado de diferenciacion que la organogénesis ha alcanzado en el
momento en que ocurri6 el fendmeno.

El feto acardio-acéfalo surge como una alteracién en la morfogénesis, teniendo
diferentes grados de alteraciones en su desarrollo, de ahi que existan algunos
casos, donde se puede identificar esbozos de 6rganos, malformados, mientras que
otros estan formados por estructuras primitivas, amorfas, de tejido laxo,
conjuntivo, sin poderse precisar 6rganos. ©

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 alimentaciéon, como mencionamos "parasita”,
de otro feto que lo nutre (gemelo normal). Se ha planteado que esta perfusion
arterial retrograda puede provocar alteraciones en el gemelo normal, produciéndole
sobrecarga circulatoria, que se puede acompafar de insuficiencia cardiaca,
oligoamnios, anemia y riesgo de nacimiento prematuro

Se describe en la literatura un Sindrome de la TRAMPA para justificar esta doble
perfusion arterial, que ocurre como una condicion sine qua non en un embarazo
monocorial, gemelar, donde existe una placenta con un doble cordéon umbilical,
pero con uno de ellos donde la arteria es poco desarrollada, de ahi que necesite de
la arteria umbilical del feto normal para establecer asi una circulacién entre el
acardio-acéfalo (feto receptor) y el feto normal (donante fetal).’

La patogenia de este trastorno embrioldgico no es conocida del todo. Todas las
variedades tienen en comun, sin embargo, la ausencia del corazén. Se han
planteado dos teorias en la literatura; que tratan de explicar el porqué ocurre esta
rara enfermedad, estas son:

Defecto en el desarrollo del corazén y otros 6rganos de origen endodérmico, como
pulmones, higado, tiroides y pancreas, que dependen o estan asociadas a su
desarrollo. Este defecto ocurre alrededor de los dias 14 a 25 de la gestacion,
cuando el primordio cardiaco se fusiona en la linea media. Sin embargo, esta teoria
no explica los casos en que aparece corazén y ocasionalmente pulmones, higado,
tiroides y pancreas. *’

Ocurre TRAP, al mismo tiempo hay una atrofia del corazén y de los 6érganos
asociados. El feto acardio recibe sangre poco oxigenada de las arterias
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hipogastricas a través de un vaso aberrante, por lo cual las mayores alteraciones se
presentan en el hemicuerpo superior, mientras que la pelvis y las extremidades
inferiores tienen un desarrollo mas adecuado .*® Esta teoria no explica por qué se
producen acardios de peso igual o superior a su gemelo, o por qué pueden
desarrollar 6rganos a distancia a pesar de su pobre oxigenacion. *°

En algunas literaturas revisadas para este trabajo, los autores utilizan el término de
"monstruo acardico”. ** Aunque dicha denominacién puede considerarse como falta
de ética, el término ha sido sancionado por su uso; y por los autores clasicos que
describieron el trastorno por primera vez. Los autores del presente trabajo sugieren
evitar dicha denominacién, al menos delante de las embarazadas y familiares por
cuestiones éticas.

CONCLUSIONES

El feto acardio-acéfalo por transfusion feto-fetal inversa es poco frecuente en
nuestro pais, debido al temprano y avanzado control prenatal.

El diagndstico prenatal temprano es un método valioso para evitar el desenlace
fatal e incremento de la mortalidad infantil.
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