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ABSTRACT

Twin reversed arterial perfusion sequence is a complication of monochorionic twin
pregnancies in which one twin that exhibits lethal anomalies, including acardia, is
perfused by the other ‘pump’ twin via anastomoses between placental arteries. This
results in growth and characteristic anomalies of the acardiac twin, and possible
heart failure of the pump twin. The exact pathophysiological mechanisms that
lead to this devastating phenomenon are not well known. It occurs in about 1%
of monochorionic pregnancies and in one out of 35 000 pregnancies. Mortality is
usually due to anemia and cardiac complications which can lead to cardiac failure,
appear early during pregnancy and cause the death of the pump twin. We report
a case of twin reversed arterial perfusion in a 28-year-old patient with 12 weeks
monochorionic-diamniotic pregnancy that was referred for absent cardiac activity in
one twin. Ultrasound showed an acardiac twin with flow reversal seen in the umbilical
artery and umbilical vein and a normal second twin. At 28 weeks an emergency
cesarean section was done due preterm labor and transverse situation of the second
twin. The first twin was malformed and the second twin died two days later due to
complications of prematurity. Accurate prenatal diagnosis of twin reversed arterial
perfusion sequence is essential to improve the prognosis of this rare entity.

Key words: Twin reversed arterial perfusion sequence, Acardiac twin, Monochorionic
twins, Pregnancy.

RESUMEN

La secuencia de perfusion arterial reversa en gemelos es una complicaciéon del
embarazo gemelar monocorionico, en la que un gemelo muestra anomalias
mortales, incluyendo acardia, y es perfundido por el otro gemelo ‘bomba’ a
través de anastomosis arteriales placentarias, produciendo el crecimiento y las
anomalias caracteristicas del gemelo acardico, con posible insuficiencia cardiaca en
el gemelo bomba. Los mecanismos fisiopatologicos exactos que conducen a este
fenémeno devastador no son bien conocidos. Ocurre en aproximadamente 1% de
los embarazos monocorionicos y en 1 de cada 35 000 embarazos. La mortalidad
se debe generalmente a anemia y complicaciones cardiacas que pueden conducir
a insuficiencia cardiaca, que aparecen temprano durante el embarazo y causan
la muerte del gemelo bomba. Se presenta un caso de perfusién arterial reversa
en gemelos en paciente de 28 afios de edad con un embarazo monocoriénico-
diamnidtico de 12 semanas quien fue referida por ausencia de actividad cardiaca de
uno de los gemelos. La ecografia mostré un gemelo acardico con reversion de flujo
visto en arteria-vena umbilical y un segundo gemelo normal. A las 28 semanas se
realiz6 una cesarea de emergencia debido a parto pretérmino y situacion transversa
del segundo gemelo, obteniendo el primer gemelo marcadamente malformado y
un segundo gemelo vivo que murié dos dias después de las complicaciones de la
prematuridad. El diagndstico prenatal exacto secuencia de perfusion arterial reversa
en gemelos es esencial para mejorar el pronéstico de esta rara entidad.

Palabras clave. Secuencia de perfusién arterial reversa en gemelos, Gemelo acardico,
Gemelos monocoriénicos, Embarazo.
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INTRODUCCION

La secuencia perfusion arterial reversa en ge-
melos (TRAP, por sus siglas en inglés), también
conocida como ‘gemelaridad acardica’, es una
complicacion rara y unica de los embarazos
multiples monocorionicos, tanto monoamnio-
ticos como biamnidticos®. Ocurre en aproxi-
madamente 1 de 35 000 embarazos y en 1%
de los embarazos gemelares monocorionicos.
La secuencia esta caracterizada por ausencia
de estructura cardiaca bien definida en uno de
los gemelos (acardia), que actla como parasito
hemodinamicamente dependiente del gemelo
normal (bomba). La sangre fluye a través de una
anastomosis arterio-arterial de la arteria umbili-
cal del gemelo bomba hacia la arteria umbilical
de gemelo acardico, usualmente regresa cruzan-
do por una anastomosis veno-venosa al gemelo
bomba. La direccién del flujo sanguineo en la
arteria y vena umbilical del gemelo acardico es,
por lo tanto, reversa comparada con la circula-
cion fetal normal 2.

Esta malformacion en el gemelo acardico es in-
compatible con la supervivencia sin importar
su extension, mientras que el prondstico en el
gemelo bomba, anatdémicamente sano, varia
considerablemente. Sin el diagnostico precoz,
seguimiento adecuado y tratamiento oportuno,
la mortalidad del gemelo bomba puede superar
el 50%. Se presenta un caso de secuencia per-
fusion arterial reversa en un embarazo gemelar.

REPORTE DE CASO

Se trat6 de paciente de 28 afios, 2 gestas, 1 abor-
to espontaneo precoz, con gestacion actual ge-
melar espontanea de 12 semanas, que fue refe-
rida a la consulta de prenatal de alto riesgo con
diagnostico de embarazo gemelar monocorio-
nico con uno de los fetos sin actividad cardiaca
desde la semana 11 del embarazo. La paciente
negaba antecedentes de infecciones virales o
bacterianas durante el embarazo y consumo de
alcohol o drogas. También negaba antecedentes
familiares y personales de importancia.

El examen fisico de la paciente no mostré modi-
ficaciones significativas. Los signos vitales esta-
ban dentro de limites normales. No presentaba
contracciones uterinas al momento ni salida de
liquido o sangre por vagina. El tacto vaginal no
mostré cambios en el cuello uterino. Las prue-
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bas de laboratorio no indicaban alteraciones,
con perfil de coagulacién, hepatico y renal, he-
matologia y examen de orina normales.

En la evaluacién ecografica se observo embara-
zo monocoriénico biamniotico. El primer gemelo
de biometria acorde a 11 semanas con camara
cardiaca visible, tubular, alargada, muy defor-
mada y sin actividad dentro de un térax rudi-
mentario, con evidencia de hidrops abdominal y
miembros rudimentarios (figura 1). Los érganos
toracoabdominales no pudieron ser delineados
claramente. La evaluacion del segundo gemelo
mostré biometria acorde a la edad gestacional
de 12 semanas con actividad cardiaca positiva
y ritmica, hueso nasal presente, ductus venoso
normal y translucencia nucal de 12 milimetros
(gemelo bomba). La placenta era Unica con la
presencia de lagos venosos placentarios y es-
taba ubicada en la zona anterolateral izquierda.
Se observé membrana intergemelar. Los hallaz-
gos del embarazo monocoriénico biamniético
con un feto aparentemente normal y el otro con
marcadas alteraciones llevé a la posibilidad diag-
néstica de secuencia TRAP, por lo que se proce-
di6 a una evaluacién ecografica extensa.

El uso de ecografia Doppler color y tridimensio-
nal permitié establecer los vasos que salian y
llegaban del gemelo acardico. Se encontré anas-
tomosis arterio-arteriales en el lecho placenta-
rio entre ambos gemelos con el gemelo acardico
mostrando flujo reverso en la arteria y vena um-

FIGURA 1. IMAGEN ECOGRAFICA DE GEMELO ACARDICO A LAS 12
SEMANAS. SE OBSERVA TORAX Y MIEMBROS RUDIMENTARIOS E HIDROPS

ABDOMINAL, SIN ACTIVIDAD CARDIACA.
i Ty
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bilical, confirmado por el estudio de las ondas de
velocidad Doppler. En la ecocardiografia del se-
gundo gemelo se observo corazén tetracameral
con una onda arterial trifasica de gran amplitud
en el area cardiaca con flujo normal. Se calculé
la relacion de los volumenes de ambos gemelos
(acardico/bomba) usando el programa VOCAL
para predecir el riesgo de complicaciones car-
diovasculares en el gemelo bomba. El valor re-
sultante fue 0,80. La paciente fue hospitalizada'y
se le realiz6 amniocentesis, de la que se reporté
un cariotipo 46XY.

Se decidio realizar tratamiento conservador con
seguimiento estricto y continuo del embarazo.
La paciente fue dada de alta y evolucion6 sin
complicaciones hasta la semana 30. En ese mo-
mento la paciente ingreso con actividad uterina,
modificaciones cervicales (compatibles con tra-
bajo de parto pretérmino) y sangrado genital. El
examen fisico mostro6 que el gemelo acardico se
encontraba por delante del gemelo normal en el
canal del parto. Ademas, el gemelo normal era
de menor tamafio y estaba en situacién trans-
versa, por lo que se decidio realizar cesarea de
emergencia. Se hallé que el gemelo acardico te-
nia un peso de 1 840 gramos (figura 2). El segun-
do gemelo masculino estaba aparentemente
normal, con un peso de 1 050 gramos y Apgar al
minuto y a los 5 minutos de 5y 6 puntos, respec-
tivamente. El neonato fue trasladado al servicio
de neonatologia donde fue intubado y tratado,
pero muri6 a los 2 dias debido a complicaciones
de la prematuridad.

La necropsia del gemelo normal no mostro alte-
raciones de importancia. Los hallazgos en el ge-
melo acardico fue corazén rudimentario, hipo-
plasico, univentricular, con la aorta originandose
de la arteria pulmonar izquierda, agenesia de la
arteria pulmonar derecha, agenesia de la vena
cava inferior, agenesia del pulmén derecho, hi-

FIGURA 2. GEMELO ACARDICO. AL MOMENTO DE LA EXTRACCION SE
OBSERVO LA CABEZA Y PARTE DE LOS MIEMBROS INFERIORES RUDIMEN-
TARIOS.

FIGURA 3. PLACENTA EN LA SECUENCIA TRAP. A) INSERCION DE LOS
CORDONES UMBILICALES CON ANASTOMOSIS VISIBLES EN LA SUPERFI-
CIE DE LA PLACENTA (FLECHA). B) ANASTOMOSIS VASCULARES ENTRE
AMBOS CORDONES CON COAGULOS EN SU INTERIOR (FLECHA).

gado y vejiga urinaria. El examen microscépico
reveld que el corazén presentaba las tres capas:
epicardio, miocardio, endocardio. La evaluacion
macroscépica de la placenta mostré la inser-
cion cercana a los dos cordones umbilicales con
anastomosis visibles, trombos en su interior (fi-
gura 3). Los hallazgos histolégicos de la placenta
y los cordones umbilicales fueron normales.

DiscusioN

La etiologia y mecanismos fisiopatoldgicos de
la secuencia TRAP no son bien comprendidos.
Varios investigadores han propuesto que la alte-
racion de la organogénesis ocurre en respuesta
al flujo reverso a través de las anastomosis arte-
rio-arterial o veno-venosas anormales, que lleva
a hipoxia prematura y alteracién del desarrollo
cardiaco”. No obstante, otros investigadores
han propuesto que una embriopatia primaria
que produce alteraciones en la conformacion
cardiaca fetal tiene un papel fundamental en
esta patologia®.

Desde el punto de vista morfopatologico, el tér-
mino ‘acardico’ es el mas frecuentemente utiliza-
do para describir en forma exacta este tipo de
defecto. Sin embargo, el término es inapropiado,
ya que no siempre se produce ausencia de las
estructuras cardiacas, como en el presente caso,
y varios 6rganos y sistemas estan afectados®.

Los hallazgos ecograficos en un gemelo acardi-
co (o perfundido) varian ampliamente e incluyen
holoprosencefalia, hidranencefalia, ausencia de
rasgos faciales, anoftalmia, microftalmia y pala-
dar / labio hendido. El térax y abdomen pueden
mostrar defectos diafragmaticos, agenesia pul-
monar, atresia esofagica, gastroquisis, onfaloce-
le, agenesia de 6rganos y extrofia cloacal. Como
en el presente caso, la evaluacion Doppler de la
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arteria umbilical muestra flujo arterial retrogra-
do patognomonico de esta patologia en el geme-
lo acardico®.

Los gemelos arcadicos estan divididos clinica-
mente en dos tipos. Aquellos pseudocardiacos o
hemicardiacos que presentan evidencia histolo-
gica de tejido miocardico y los holocardiacos que
tienen ausencia completa del corazén®. Estos
ultimos son clasificados en 4 subgrupos desde
el punto de vista morfolégico®”:

1. Acardio acefalo: se observa desarrollo de pel-
vis y extremidades inferiores. La cabeza, bra-
zos y 6rganos toracicos estan ausentes. Este
es el tipo mas comun, con una frecuencia de
60 a 75%.

2. Acardio ancep: con desarrollo de cuerpo y
extremidades fetales. La cabeza y cara estan
parcialmente formadas. Representa aproxi-
madamente 20% de los casos.

3. Acardio acormus: solo existe desarrollo de la
cabeza fetal. Es bastante raro y representa
10% de los casos.

4. Acardio amorfo: el feto no tiene 6rganos iden-
tificables. Es una masa de tejido amorfo y re-
presenta 5% de los casos.

La deteccion temprana de la secuencia TRAP es
fundamental debido a que la evaluacion tem-
prana e intervencion inmediata, cuando esta
indicada, puede mejorar considerablemente la
supervivencia del gemelo bomba. El diagndstico
temprano permite determinar el tratamiento y
planificar la interrupcion del embarazo debido a
la alta mortalidad®?. Los diagndsticos diferencia-
les de esta condicién son muerte fetal intrauteri-
nay anencefalia. Sin embargo, estas condiciones
pueden ser facilmente diferenciadas de los ge-
melos arcadicos por la falta de desarrollo de la
columna vertebral fetal y la insercion del cordon
umbilical®. También deben considerarse otros
diagnosticos menos comunes como tumores in-
traamnidticos o placentarios.

Existen tres mecanismos conocidos por los cua-
les el gemelo acardico compromete el bienestar
del gemelo bomba®. Primero, la masa parasita-
ria (gemelo acardico) produce un cortocircuito
sistémico que incrementa las demandas cardio-
vasculares del gemelo bomba, causando insu-
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ficiencia cardiaca congestiva y polihidramnios.
Segundo, el crecimiento continuo del gemelo
acardico lleva a considerable incremento del
volumen intrauterino. Tercero, la sangre del ge-
melo bomba es desoxigenada a su paso a traves
del gemelo acardico. Esta ‘sangre de doble uso’
regresa al gemelo bomba a través de las anasto-
mosis, en especial las veno-venosas, reduciendo
en forma significativa la cantidad de sangre oxi-
genada, lo cual produce hipoxia cronica, anemia,
restriccion del crecimiento intrauterino, insufi-
ciencia cardiaca en el gemelo bomba.

El tamafio del gemelo acardico es probablemen-
te el elemento prondstico mas importante y que
puede ser detectado antes del desarrollo de los
signos de insuficiencia cardiaca en el gemelo
normal. La relacién entre los pesos del gemelo
acardico/gemelo normal tiene mayor incidencia
de parto pretérmino, polihidramnios e insufi-
ciencia cardiaca congestiva cuando la relacion
de peso es mayor de 0,70€. Sin embargo, la es-
timacién de los pesos por ecografia en los casos
de secuencia TRAP puede ser dificil debido a la
estructura amorfa del gemelo acardico, lo que
hace su uso rutinario complicado en la practica
clinica®. Se ha sugerido el uso de la relacion de
la circunferencia abdominal como otro factor
pronostico para evaluar el impacto del gemelo
acardico sobre el gemelo bomba, en el que un
valor superior a 0,5 deberia considerarse como
factor para intervencion inmediata”. También
se ha observado aumento de la morbimorta-
lidad en casos asociados con polihidramnios,
incremento de la relacion cardiotoracica, car-
diomegalia, derrame pericardico e insuficiencia
cardiaca congestiva®@.

La mortalidad en el gemelo acardico es de 100%
y del gemelo bomba de 35% a 50%. Las compli-
caciones observadas en estos casos son parto
pretérmino (90%), polihidramnios (40%) e insu-
ficiencia cardiaca (30%). Las anomalias cromo-
sémicas, que se describen en 9% de los casos,
deben excluirse antes de iniciar el tratamiento®,

Eltratamiento temprano antes delas 16 semanas
en todos los casos es apoyado por diferentes in-
vestigaciones®. Los criterios para el tratamiento
invasivo incluyen: circunferencia abdominal del
gemelo con reversion de la perfusion arterial
mayor o igual al del gemelo bomba, polihidram-
nios, bajo indice de pulsatilidad en la evaluacién
Doppler de la arteria umbilical, hidrops del ge-
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melo bomba o gemelos monoamnioticos®. El
manejo 6ptimo de los embarazos con secuencia
TRAP es controversial debido a los pocos casos
reportados y a las diferentes variantes terapéu-
ticas. El objetivo es salvar al gemelo bomba in-
terrumpiendo la circulacion vascular fetal abe-
rrante. Se ha descrito el uso de coagulacion de
los vasos umbilicales del gemelo acardico con
ayuda de coagulacion laser fetoscopica, ablacion
con radiofrecuencia o con alcohol del gemelo
acardico acompafiado de amniodrenaje, uso de
laser intersticial (se puede utilizar desde las 13
semanas de gestacién) y ultrasonido focalizado
de alta intensidad a través del abdomen mater-
no®. Sin embargo, una investigacién que evalué
a las pacientes con secuencia TRAP en forma se-
manal con ecografia, ecocardiografia fetal, eva-
luacion Doppler, pruebas no estresantes y perfil
biofisico sugiri6 que el tratamiento conservador
tiene una menor mortalidad comparado con los
tratamientos invasivos‘?.

En conclusidn, la secuencia TRAP es una compli-
cacion de los embarazos gemelares monocorio-
nicos. Los embarazos con diagnostico de esta
secuencia estan asociados con altas tasas de
morbilidad y mortalidad prenatal; por lo tanto,
la seleccion del tratamiento 6ptimo al hacer el
diagndstico con los hallazgos ecograficos y Do-
ppler es fundamental.
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