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RESUMEN

Presentamos la descripcion del diagndstico y manejo de una secuencia anemia-policitemia (SAP) que se
presenta como complicacion de una terapia ldser exitosa en un embarazo gemelar monocorial cursando
una transfusion feto-fetal (TFF) severa. Describimos la manifestacion de esta complicacion tardia de la te-
rapia laser de la TFF severa y realizamos una revision de la literatura internacional al respecto. A pesar del
éxito de la introduccidn de la terapia laser en cuanto a la sobrevida y secuelas neonatales, recientemente se
han descrito una serie de complicaciones de presentacion tempranas o tardias. Entre las tardias, destacan
la muerte de uno o ambos gemelos, recidiva de la TFF, y aparicién de una SAP. Varios autores han descrito
que la SAP seria secundaria a la presencia, o persistencia, de comunicaciones vasculares extremadamente
pequefias de flujo lento, las cuales llevan a una discordancia en los niveles de hemoglobina entre ambos
gemelos, sin diferencias en sus volumenes sanguineos.
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SUMMARY

We describe the diagnosis and management of twin anemia-polycythemia sequence (TAPS), which occurs
as a late complication of successful laser therapy in twin monochorionic pregnancies developing severe twin
to twin transfusion syndrome (TTTS). We offer a description of this late complication of laser therapy in this
condition and a review of the related medical literature. Despite the successful introduction of laser therapy
on the survival and neonatal sequelae, various early and late complications related to this procedure have
been recently described. Among the late, stands out the death of one or both twins, recurrence of TTTS, and
the appearance of TAPS. With regards TAPS, several authors have reported that it would be secondary to
the presence, o persistence, of extremely small slow flow vascular communications, which lead to discre-
pancies in the hemoglobin levels between the twins, with no differences in blood volume.
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INTRODUCCION

Un tercio de los embarazos gemelares son mo-
nocigéticos, y de estos ultimos dos tercios son mo-
nocoriales. Los embarazos gemelares monocoriales
tienen un mayor riesgo perinatal que su contrapar-
te bicorial, y esencialmente este mayor riesgo esta
dado por la presencia de complicaciones propias de
la condicion de monocorionicidad, tales como el sin-
drome de transfusion feto-fetal (STFF) y la restric-
cién de crecimiento fetal selectiva (RCFs) (1).

El STFF en sus distintos grados ocurre en alre-
dedor de un 25% de los embarazos gemelares mo-
nocoriales, presentandose la condicion severa en
la mitad de ellos, o sea entre un 10 a 15% del total
de los monocoriales (2). El diagndstico se realiza
basicamente, mediante la evaluacidon ecografica
de la discrepancia de liquido amnidtico y vejiga en
ambos sacos amnidticos y fetos, respectivamente
(). Quinteros y cols (4), disefiaron una clasifica-
cién que subdivide a los STFF en cuatro grupos
de acuerdo a su prondstico, la cual esta basada
en las caracteristicas sefialadas anteriormente y
en la evaluacion Doppler de la vasculatura fetal y
placentaria. Por otro lado, la RCFs se define como
la presencia de una discordancia mayor al 25% y/o
uno de los gemelos con un peso bajo el percentil
10, y su incidencia es también de un 15% (5). En al-
gunas oportunidades estas entidades pueden pre-
sentarse concomitantemente, y causar dificultades
en el diagndstico y manejo del caso. El pronéstico
de estas condiciones se ha descrito adecuadamen-
te en la literatura internacional y son dependientes
del grado de predominio de una u otra en el diag-
néstico, y del grado de severidad de la condicién
especifica (5).

El STFF tiene una alta mortalidad, cercana al
90%, y secuelas especialmente neuroldgicas en los
sobrevivientes (6). Inicialmente la incorporacion del
amniodrenaje produjo una disminucion de la morta-
lidad, pero manteniendo secuelas neonatales relati-
vamente altas (7). 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.
Esta terapia permite una sobrevida de por lo menos
uno de los gemelos en el 76% de los casos, y una
tasa de dafo neurolégico no superior al 2% (8). Sin
embargo, a pesar del indudable cambio en el pro-
néstico de este tipo de gestaciones con la introduc-
cion de la terapia laser, esta técnica no esta exenta
de riesgos inmediatos y/o a largo plazo. Entre estas
ultimas, recientemente un grupo francés describid
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 re-
aparicion de la TFF y la muerte de uno o ambos
gemelos, las cuales tiene una incidencia cercana
al 30% (3).

El objetivo de esta comunicacién es presentar
un caso de complicacion tardia posterior a la coa-
gulacién laser exitosa en una paciente con STFF
severa, asociada a RCFs.

Caso clinico

Paciente de 33 afios, nulipara, con anteceden-
tes de 2 abortos espontaneos, que se controlé en
la Unidad de Medicina Fetal del Hospital Clinico de
la Universidad de Chile desde las 13 semanas de
gestacion, diagnosticandose un embarazo gemelar
monocorial-biamnidtico. En la evaluacion ecografi-
ca inicial se observé una discrepancia de translu-
cidez nucal (2,6 vs. 1,9 mm.) y longitud céfalo-nal-
gas (72 vs. 66 mm) entre ambos gemelos, pero el
ductus venoso y la regurgitacion tricuspidea fueron
normales. Se realizaron una serie de controles eco-
graficos desde las 16 semanas de gestacion, sin
signos evidentes de TFF y/o RCFs hasta las 20+5
semanas donde presentd signos iniciales de TFF
(Estadio | de Quinteros) y discrepancia de peso in-
tergemelar de 30%.

Posteriormente, en el control de las 22+5 sema-
nas, se planteé el diagndstico de STFF estadio Il
de Quinteros, el cual se caracteriz6 por la presen-
cia de una secuencia de polihidroamnios/anhidram-
nios, discrepancia en el tamafo de las vejigas (co-
lapsada en el donante) y alteracion del Doppler de
arteria umbilical en el feto donante (flujo reverso en
la arteria umbilical). Sin embargo, el ductus veno-
so en el receptor era normal. Ademas, y asociado
al cuadro anterior, se estableci6é una discrepancia
del peso intergemelar de 35%. La anatomia fetal
y longitud cervical se describieron como normales.
Debido a estos hallazgos, se asesor6 a la paciente
en cuanto a las alternativas terapéuticas, propo-
niéndole como la mejor alternativa una terapia laser
para coagular los vasos comunicantes de la super-
ficie placentaria.

Se realiz6é una fetoscopia laser de 4 comunica-
ciones arterio-venosas desde el donante al recep-
tor y 1 desde el receptor al donante en forma no-
selectiva. Al finalizar el procedimiento se procedié
ademas a extraer 1,3 litros de liquido amniético. La
paciente evoluciona sin complicaciones, y el feto
donante muestré una rapida recuperacién de su
hemodinamia, observandose aparicion de vejiga,
liquido amnidtico y presencia de flujo diastdlico en
el Doppler de la arteria umbilical al dia siguiente del
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procedimiento. El feto receptor, por otra parte, no
muestré cambios significativos.

Los controles posteriores confirmaron la recu-
peracion del desbalance hemodinamico, pero a los
14 dias del procedimiento se observé un aumento
de la velocidad maxima de la arteria cerebral me-
dia (VM-ACM) en el feto ex-receptor (89,2 cm/seg;
>2,5 MoM), sugerente de anemia severa, y dismi-
nucion de la VM-ACM en el ex-donante (18,2 cm/
seg; <0,7 MoM), sugerente de policitemia (Figura
1). Esta combinacion de alteraciones en la hemo-
dinamia de ambos fetos se consideré una SAP de
aparicion tardia.

Se discutié la complejidad del caso con la pa-
ciente y se plantearon dos alternativas de manejo:
1) repetir la coagulacion laser y 2) transfusiones re-
petidas de glébulos rojos en el feto anémico. Debi-
do a que el segundo laser fue técnicamente dificul-
toso, se prosiguio el manejo con 4 transfusiones de
glébulos rojos en el gemelo anémico y una hemo-
dilucion en el policitémico hasta las 26+3 semanas.
La hemoglobina promedio del feto anémico fluctué
entre 2 y 4 g/dL, mientras que el feto policitémico
tuvo una hemoglobina de 20 g/dL (Figura 2).

Paralelo a lo anterior, y luego de la primera
transfusion de glébulos rojos, se detecté en ambos
gemelos imagenes nodulares hiperecogénicas en
el espesor del miocardio, lo cual fue sugerente de
rabdomiomas miocardicos.

Por ultimo, debido a la persistencia de la anemia
severa en el gemelo ex receptor y la imposibilidad
de evaluar adecuadamente la condicion hemodina-
mica del gemelo policitémico, se decidid realizar la
interrupcion del embarazo a las 26+4 semanas de
gestacion por cesarea. Paraddjicamente, el peso
del gemelo ex-receptor fue menor al del feto polici-
témico, o ex-donante (710 vs. 730 g), probablemen-
te explicados por el exceso de glébulos rojos trans-
fundidos desde la circulaciéon de su co-gemelo.

El manejo intensivo posnatal se presenté de
manera muy compleja dada la labilidad hemodina-
mica de ambos gemelos, lo cual llevo al fallecimien-
to del gemelo anémico por falla cardiaca y multisis-
témica al sexto dia de vida. La anatomia patoldgica
practicada al gemelo fallecido, y la resonancia mag-
nética en el sobreviviente, permitieron confirmar la
presencia de multiples rabdomiomas cardiacos y
cerebrales (numerosas lesiones tuberosas cortica-
les y astrocitoma subependimario), lo que configuré
el diagndstico de complejo de Esclerosis Tuberosa.
Luego de 96 dias de hospitalizacion se decidid el
alta con oxigenoterapia (por displasia broncopul-
monar) y control estricto de su evolucién desde el
punto de vista cardiaco y neurolégico, por alto ries-
go de convulsiones y de retraso mental.
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Figura 1. Variacion de la velocidad maxima de la
arteria cerebral media tanto en el gemelo afectado
por anemia (w) como por policitemia (e) a distintas
edades gestacionales.
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Figura 2. Expresion gréafica de la concentracion de
hemoglobina en el feto policitémico (m) y las varia-
ciones pre (o) y pos (A) transfusionales obtenidas
en el anémico.
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La evolucién posterior del lactante ha sido satis-
factoria, si bien persiste con oxigenoterapia, no ha
presentado convulsiones ni complicaciones mayo-
res y su desarrollo psicomotor ha sido adecuado.
Aun asi, el prondstico sigue siendo incierto, debido
principalmente a las multiples lesiones cerebrales.

DISCUSION

El caso presentado concuerda con las com-
plicaciones tardias de la terapia laser en el STFF
descritas en la literatura internacional (3). Segun
lo descrito en la literatura existen complicaciones
tempranas o tardias de la terapia laser de la STFF,
la cual alcanza al 20% de los casos (6). Por ello, se
ha planteado que es importante realizar un segui-
miento cercano de los casos tratados, no solo eva-
luando los parametros biométricos, tamafio vesical
y cantidad de liquido amnidtico, sino que también
adicionando la evaluacion de la flujometria Doppler,
con el objetivo de pesquisar precozmente compli-
caciones como una reaparicion de TFF o SAP (3).

La SAP, complicacién descrita en este caso cli-
nico, definida como la presencia de anemia en uno
de los fetos y policitemia en su co-gemelo, que se
produciria por la presencia de una transfusion unidi-
reccional desde el feto anémico hacia su co-gemelo.

El diagndstico de SAP puede hacerse pre o
posnatalmente. Los criterios diagndsticos prena-
tales consisten en la medicién con flujometria Do-
ppler de la velocidad maxima de la arteria cerebral
media (VM-ACM) en ambos fetos. Los valores
que configuran el diagnostico son, VM-ACM > 1,5
MoM en el donante (sugerente de anemia severa)
concomitante con VM-ACM < 0,8-1,0 MoM en el
receptor (sugerente de policitemia) (9). Segun lo
planteado, es importante realizar seguimiento con
esta medicién a todo embarazo monocorial, incluso
aquellos que no presentan discordancia de volu-
men de liquido amnidtico. Para hacer el diagndstico
posnatal, recientemente se ha sugerido considerar
la diferencia de hemoglobina entre ambos geme-
los mayor de 8 g/dL sumado al menos a uno de
los siguientes: relaciéon de recuento reticulocitario
entre gemelo donante/receptor > 1,7 y/o placenta
con anastomosis vasculares menores a 1 mm. Si
bien prenatalmente, la SAP se presenta como un
cuadro bastante menos frecuente que el STFF (2%
vs. 10%, respectivamente), con los datos posnata-
les, este cuadro alcanza el 4% de los embarazos
monocoriales (10).

Se ha descrito que la SAP puede darse de ma-
nera espontanea (5-6% de los embarazos monoco-
riales) o secundario a coagulacion laser (13%) (11).
En los casos de complicaciones precoces o tardias

de la terapia laser, ya sea STFF o SAP, se ha des-
crito la persistencia, o recanalizacion, de comunica-
ciones vasculares. Sin embargo, los factores que
determinan que se produzca uno u otro cuadro, no
han sido determinados con exactitud (3,12).

Una eventual hipétesis ante la pesquisa de una
SAP, luego de una terapia laser, podria ser a con-
secuencia de una coagulaciéon no selectiva de los
vasos comunicantes, lo cual lleva a una transfusion
desde el feto receptor al donante durante el procedi-
miento laser. Sin embargo, si ésta fuera la causa de
la anemia-policitemia observada en el caso descrito,
la discrepancia hubiese aparecido precozmente en
el seguimiento de la velocidad maxima de la ACM.

Otra hipétesis, y probablemente la que explica-
ria lo observado en este caso, es que la aparicion
tardia de SAP estaria mediada por una recanaliza-
cién, o persistencia, de una escasa cantidad de co-
municaciones arterio-venosas de calibres minuscu-
los. Estas comunicaciones facilitarian intercambios
sanguineos unidireccionales, lentos y persistentes
en el tiempo, lo que asociado a la discrepancia de
peso intergemelar, conducirian a la aparicion pro-
gresiva de anemia en el ex receptor y policitemia
en el ex donante (3,6,13). Lopriore y cols (14,15),
estimaron que la velocidad del flujo en estas comu-
nicaciones A-V minusculas debiese ser alrededor
de 5-15 mL/24 horas.

Por otro lado, al igual que lo descrito en la litera-
tura, en este caso no se observo alteracion de los vo-
limenes de liquido amniético, los cuales se habian
normalizado luego de la terapia laser. Esta situacion,
que difiere del STFF, podria deberse nuevamente al
flujo unidireccional extremadamente lento que per-
siste en estas minusculas comunicaciones, lo cual
facilitaria una compensacion hemodinamica (16).

En cuanto al manejo de la SAP, se recomienda
en primer lugar, realizar transfusién intrauterina en
el feto anémico y extraccion de sangre en el poli-
citémico, cuando se requiera. Si esto fallase, po-
drian hacerse transfusiones seriadas, cirugia de las
anastomosis recidivantes, feticidio selectivo del feto
severamente afectado o interrupcién del embarazo,
dependiendo de la edad gestacional y el estado de
los fetos (3,12). La repeticion de la fotocoagulacion
parece un manejo légico, dado que la mayor pro-
porcion de casos se debe a comunicaciones vas-
culares, sin embargo, la deteccion de éstas en una
segunda terapia laser suele ser técnicamente muy
dificil. En el caso presentado, como se sefialé ante-
riormente, se realizd una nueva coagulacion laser,
pero sin éxito. Posteriormente, el manejo continué
con transfusiones seriadas del feto anémico, hemo-
dilucién en el policitémico, e interrupcion de la ges-
tacion cuando la situacion hemodinamica de ambos
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gemelos se hizo critica.

Aunque no hay asociacion entre la presencia
de los rabdomiomas cardiacos observados prena-
talmente en este embarazo y la apariciéon de las
complicaciones derivadas de la terapia laser, es
necesario analizar brevemente esta malformacion.
La deteccion de rabdomiomas en el corazén de am-
bos fetos, mediante evaluacion ecografica, implica
un 50% de probabilidades de presentar un comple-
jo de Esclerosis Tuberosa, y un 50% de que solo
se trate de un hallazgo aislado. Este caso cumplié
los criterios, imagenoldgicos y anatomopatolégicos,
para ser catalogado como un complejo de Escle-
rosis Tuberosa. Esta enfermedad tiene una amplia
gama de presentaciones clinicas, pudiéndose aso-
ciar a problemas neuroldgicos como epilepsia, re-
tardo mental, alteraciones de comportamiento e in-
cluso autismo, entre otros problemas, sintomas que
pueden ir apareciendo a lo largo de los afios (17).
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