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La acardia fetal (AcF), también conocida como secuencia de perfusion arterial en reversa
(TRAP sequense segun siglas en inglés) 2 es una anomalia congénita asociada a embarazos
multiples. Se presenta en 1 % de los gemelos monocigéticos, con una frecuencia de 1:35 000 a
1:48 000 gestaciones 2 y se caracteriza por ausencia de corazén en uno de los gemelos, por lo cual
el feto normal se encarga de proveer el flujo sanguineo al acardio, para su supervivencia ° El
primer caso fue descrito por Benedetti en 1533 y citado por Molina Vilchez et al. 4

Por las caracteristicas morfolégicas de este feto acardio se clasific6 como la variedad mas rara
que existe de ellos: el mielocéfalo.

Caso clinico

Paciente de 26 anos de edad, con 2 gestaciones, un parto y ningun aborto, que procedente de
Ciego de Avila y natural de San Luis, acudié a consulta el 30 de octubre del 2006, con 22,1
semanas de embarazo por presentar valores elevados de alfafetoproteina (en 2,88) y embarazo
multiple. El estudio ultrasonografico mostré 2 fetos aparentemente normales y una masa amorfa
con elementos 6seos que aparentaban una columna sacra y 2 fémures (figura 1), sin que pudieran
definirse las estructuras de tibia y peroné, con una terminacion de esbozos rudimentarios
carentes de actividad cardiaca, monoamniotico y monocorial.

Feto Il

Figura 1. Feto Il y feto |, masa amorfa

Se brind6 asesoramiento genético para explicarle las caracteristicas y los riesgos que ello
implicaba: pero si bien la pareja decidié primero interrumpir la gravidez, luego acordaron no
hacerlo, por lo cual la gestante fue ingresada, aunque evolucioné “térpidamente” en el hospital, con
un polihidramnios a tension el 28 de noviembre Se discutid el caso con otros colegas y se estimé
que la conducta médica correcta era evitar la continuacion del embarazo por presentar cordones
edematosos (figura 2) a las 26 semanas de gestacion; pero finalmente prosiguié en ese ultimo
estado y volvid a su area de salud.
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Figura 2. Cordén umbilical edematoso, con 2 vasos (Doppler color)

La gravida acudid nuevamente a nuestra institucion el 19 de diciembre del 2006, pues
presentaba un indice de liquido amniético mayor de 97,5 percentil. El 30 de ese mismo mes fue
preciso ejecutar la operacion cesarea, a las 29 semanas de gestacion; maniobra quirdrgica que
permitid extraer el primer feto: una masa amorfa muy rara, parecida al amorfo, con miembros
inferiores malformados y clasificada como mielocéfalo. Se trataba de 2 nifias: una muri6 dias
mas tarde y la otra se mantuvo sobreviviendo en estado critico hasta ser dada de alta con una
ligera hidrocefalia.

Feto I

Figura 3. Embarazo multiple de trillizos (monocorial, monoamnidtico). Feto I, Masa amorfa
con ambos fémures y segmento de intestino. Fetos Il y lIl.

Comentarios

La AcF es la maxima expresion del sindrome de transfusion fetal (TFF segun siglas en inglés)
como resultado de anastomosis atrioarteriales y venovenosas, donde un feto actia como donador
y otro como receptor. 5

Se presenta en embarazos gemelares monocigéticos, aunque se ha informado en triples (como
en este caso), cuadruples y quintuples. 6

Es mas frecuente en primigestas o madres con baja paridad, sin antecedentes de gestaciones
multiples o acardios previos, segtn se especifica en los informes de Severn y Holyoke °, Molina-
Vilchez et al®, Herrera et al ® y Pefa et al. 4
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Clasificacion

* Acéfalo u holoacardio (65 %): Es la forma mas comun. Se caracteriza por la ausencia de cabeza
y extremidades inferiores, con diversos grados de desarrollo. No contiene érganos toracicos ni
abdominales. *°

» Anceps o hemiacardio (22 %): Presenta una cabeza rudimentaria, con esbozo de craneo y
huesos faciales y extremidades poco desarrolladas. %% ®

e Amorfo (8 %): Masa sin forma ni 6rganos reconocibles, formado por tejido conectivo
indiferenciado, cartilago, hueso, musculo, pero que puede contener en su interior alguna forma de
estructura axial.

* Acormus (4 %): Constituido por una cabeza unida a una placenta. 26

* Mielocéfalo (1 %): La forma mas rara. Semejante al amorfo, pero con extremidades rudimentarias

Patogenia
Presenta como caracteristica comun la ausencia de corazon.

1. Es un defecto en el desarrollo del corazén y otros érganos de origen endodérmico como
pulmones, higado, tiroides y pancreas, que dependen o estan asociados a su desarrollo. El acardio
sobrevive gracias a la anastomosis existente con su hermano.

2. Este defecto ocurre alrededor de los dias 14 a 25 de la gestacién, cuando el primordio cardiaco
se fusiona en la linea media; sin embargo, dicha teoria no explica los casos en los cuales aparece
corazon y ocasionalmente pulmones, higado, tiroides y pancreas.

Se produce TRAP, pero al mismo tiempo hay atrofia del corazén y érganos asociados.

El feto acardio recibe sangre poco oxigenada de las arterias 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. %5 Tal teoria no
aclara por qué se producen acardios de peso igual o superior a su gemelo o por qué pueden
desarrollar 6érganos a distancia, a pesar de su pobre oxigenacion. ® Ello explica nuestro caso, el
cual fue el de mayor peso de los 3 fetos, ademas de presentar columna, costillas, rifiones y
segmento de intestino

Esto ha sido comprobado mediante ecoangiograﬁa Doppler en las arterias umbilicales, que ha
mostrado en el acardio un flujo retrégrado, * 9 revelador de la existencia de elevados indices
sistolico/diastolicos diferentes.

Una vez establecido el diagndstico, la conducta a seguir depende de a qué edad gestacional se
diagnostico el proceso y de las condiciones del gemelo donador, cuyo indice de mortalidad excede
de 50 %. ®™°

En nuestro caso, el feto transfusor murié a los pocos dias.

Anatomia patologica

Necropsia del primer gemelar:

Habito externo: Masa amorfa, miembros inferiores presentes, ambos pies malformados,
genitales externos: nifia

Al abrir la cavidad se constaté: Parrilla costal, ambos rifiones, segmentos de columna vertebral
y de intestino. Clasificado por sus caracteristicas morfolégicas como feto mielocéfalo.
Necropsia del segundo gemelar:

Recién nacido de 1 264 gramos, bajo peso, pretérmino, ombligo con 2 venas umbilicales y sin otras
malformaciones congénitas
Causa basica de la muerte: Pretérmino con bajo peso e inmaduro

Causa directa de la muerte: Hipoxia, hemorragia pulmonar multifocal, edema cerebral,
hemorragia suprarrenal, congestidon hepatica grave y enteritis aguda segmentaria.

Tratamiento

A. Conservador
1. Culminacién del embarazo cuando exista viabilidad del gemelo donador.
2. Utilizacién de tocoliticos para evitar el parto prematuro del gemelo donador.
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3. Digitalizaciéon materna cuando el gemelo donador presente signos de insuficiencia cardiaca.

4. Administracion de indometacina u otros antiinflamatorios no esteroideos a la madre para
contribuir a la tocdlisis y disminucion del polihidramnios y las molestias maternas; pero de ser
necesario, realizar amniocentesis. '

B. Intervencionista o quirurgico, dirigido a tratar la condicién del acardio

1. Extraccion del acardio a través de histerotomia selectiva y continuacién del embarazo del

gemelo donador.

2. Embolizacién de la arteria umbilical del acardio con alcohol absoluto a través de cordocentesis

guiada por ultrasonido.

3. Oclusién con una pinza o sutura del cordén umbilical del acardio a través de laparoscopia.

4. Electrocoagulacion con laser del corddon umbilical del acardio, que es la técnica con mejores
resultados. *'°

Cualquiera que sea la conducta a seguir, el resultado debe perseguir el bienestar del gemelo
donador y lograr que pueda llegar al fin su gestaciéon en las mejores condiciones posibles, a pesar
de los obstaculos que su hermano ha colocado en su camino.
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