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INTRODUCCION

El feto acardio es una malformacion rara que
afecta al 1 por 100 de todas las gestaciones multiples
monocigodticas. Su frecuencia global se estima en
uno de cada 35.000 nacimientos®. Descrita por vez
primera en 1533 por Benedetti, este tipo de malfor-
macioén se puede incluir, junto con algunas del sis-
tema nervioso central, urogenitales y esqueléticas
por reduccioén, entre las «discordantes», cuyas causas
se presuponen ambientales, ya que s6lo uno de los
fetos se ve afectado. El defecto parece originarse en
etapas precoces del desarrollo embrionario como
consecuencia del establecimiento de anastomosis ar-
terio-arteriales y veno-venosas intraplacentarias que
condicionan un flujo arterial invertido hacia el ge-
melo acardio. Este se convierte, asi, en receptor de
un flujo sanguineo de baja presion y pobremente
oxigenado, al parecer responsable de las anomalias
letales que presenta. Por su parte, el gemelo normal,
acusard un aumento del gasto cardiaco que puede
abocarle al fallo cardiaco congestivo, una de las
principales causas de muerte intrattero. Sin trata-
miento, ésta ocurre entre un 50 y un 75 por 100 de
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los casos. El diagnoéstico es ecografico, permitiendo
un planteamiento terapéutico dirigido a la consecu-
cion de un feto normal sano.

DESCRIPCION DEL CASO

Presentamos el caso de una primigesta de 29
anos, sin antecedentes familiares, personales ni gi-
necoldgicos de interés, cuya gestacion se consiguio
por técnicas de FIV-TE y se control6 en nuestro Ser-
vicio. En la primera visita (10,5 semana de ameno-
rrea), se practicé exploracion general, mamaria y gi-
necoldgica, con resultados normales. Se solicitaron
determinaciones analiticas y serologias, todas ellas
negativas, y se practicé ecografia en consulta, obje-
tivindose una vesicula gestacional intradtero dotada
de embrion vivo acorde con amenorrea.

De acuerdo con nuestro protocolo se realizé una
ecografia transabdominal en la semana 13 de ame-
norrea, aprecidandose un Unico embrién vivo con
CRL de 69 mm. El liquido amnidtico era normal y la
placenta grado 0, en cara posterior. El desarrollo fe-
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tal era acorde con amenorrea y no se detectd la
existencia de gestacion gemelar.

En la semana 184 la ecografia muestra un feto
con movimientos fetales y latido cardiaco, DBP de
42 mm y fémur de 28 mm, acorde con amenorrea.
El liquido amnidtico estd aumentado. Adyacente a la
cara anterior del ttero se observa una estructura
ovoidea en la que se distinguen partes fetales que
corresponden a la porcion inferior de la columna y
ambas extremidades inferiores (Fig. 1). No se identi-
fica el tercio superior del cuerpo. Dicha masa se en-
cuentra bien delimitada por una fina banda hipere-
cogénica que separa al feto malformado del normal
y que se interpreta como el amnios, con escaso con-
tenido de liquido amnidtico (Fig. 2).

Ante la sospecha de gestacion gemelar con un
feto malformado (acardio-anencéfalo), se repite la
exploracién ecogrifica en la semana 19,1, obser-
vando un gemelo sano en podalica, con DBP de
45 mm y fémur de 29 mm, todo ello acorde con
amenorrea. El latido cardiaco y los movimientos fe-
tales estan presentes y se descartan malformaciones.
En el segundo gemelo, fijo a la cara anterior del
utero (stuck-twin) y sin latido cardiaco (Fig. 3), s6lo
se identifica el tronco y las extremidades inferiores,
cuyos respectivos fémures miden 25 y 27 mm, obje-
tivindose crecimiento respecto a la ecografia ante-
rior, pero discordante entre sendos fémures, y movi-

Figura 1. Ecografia longitudinal del cuerpo del feto acardio. Se
identifica la porcion inferior del tronco y los buesos de las
extremidades inferiores. No se logran identificar el polo cefdlico,
el torax ni las extremidades superiores.

GEHELAR: ACEFALO/ACARDIO

Figura 2. Corte ecogrdfico oblicuo del gemelo acardio en donde
se identifica que se encuentra rodeado por una fina banda
ecogénica que corresponde a la bolsa amnidtica, con minimo
contenido liquido.

mientos de las extremidades. Se confirma la placen-
tacion monocorial-biamnidtica, con alta sospecha de
fusién placentaria por uno de los bordes y se obje-
tiva oligohidramnios en la bolsa del feto malformado
y polihidramnios en la del sano.

Los datos expuestos sugerian una gestacion ge-
melar con feto acardio y signos de transfusion feto-
fetal, pero al carecer de sistema doppler no pudimos

Figura 3. Stuck twin sign, e/ feto acardio acéfalo se localiza fijo
en la cara anterior del iitero como una masa amorfa,
beterogénea y bien delimitada; por debajo se identifica un corte
transversal del abdomen del feto normail, asi como se aprecia un
marcado polibidramnios.
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Figura 4. Imagen macroscopica de ambos fetos y de la placenta.

demostrar ecograficamente comunicaciones vascula-
res entre ambos fetos.

En la semana 21 la paciente acude a urgencias
por metrorragia del segundo trimestre. La ecografia
demuestra vitalidad, crecimiento armoénico del ge-
melo sano con evidente polihidramnios y creci-
miento menor en el gemelo acardio. En el registro
tocogrifico externo se detecta dindmica uterina, lo
que indica tratamiento tocolitico iv y reposo. Tres
dias después reaparece la dindmica, que se acom-
pana de modificacion en las caracteristicas del cue-
llo, no detectandose latido cardiaco fetal. Se con-
firma la muerte del feto normal por ecografia y se
deja evolucionar el parto, expulsando dos fetos
hembra, uno de 122 gy 14 cm en el eje talon-ex-
tremo superior, polimalformado y el otro de 378 gy
26 c¢m, sin malformaciones externas (Fig. 4).

El estudio macroscopico de los anejos ovulares
muestra una placenta monocorial-biamnicdtica de
268 g. Mediante unién velamentosa, a 2 cm del disco
placentario, sale un cordén de 6 mm de didmetro
que corresponde al feto malformado, el otro cordén
es normal, presenta tres vasos y alcanza un diame-
tro de 1,1 c¢m, insertindose normalmente en el cen-
tro de la placenta. En la superficie placentaria se ob-
servan vasos que comunican sus circulaciones.

La necropsia en el feto normal no aprecia mal-
formaciones y en el feto acardio describe un ex-
tremo superior, con notable edema, en el que no se
reconocen cabeza ni térax. No se han desarrollado
ni el crineo ni las extremidades superiores. La co-
lumna termina en un pequeno mufién incurvado ha-
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Figura 5. Detalle del feto acardio acéfalo. Ademads de la
ausencia de polo cefdlico, tronco y extremidades inferiores, se
aprecian malformaciones en ambos pies.

cia el ombligo, a 8 mm del cual penetra el cordén
umbilical. Tampoco se reconocen pulmones, cora-
zo6n ni higado. Ambas extremidades inferiores pre-
sentan malformaciones digitales (Fig. 5). En el estu-
dio microscopico del feto acardio se demuestran
ovarios y rifilones bien configurados e inmaduros
con signos de histolisis, situados en la supuesta ca-
vidad abdominopélvica.

DISCUSION

Aunque solo el 1 por 100 de todas las gestacio-
nes son gemelares, el interés obstétrico que despier-
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tan se debe, en gran medida, a su alta participacion
en las tasas de muerte perinatal (10 por 100). Los
defectos congénitos, genéticos o ambientales se dan
en un alto porcentaje en las gestaciones gemelares
monocigoticas. Un ejemplo de ello es la rara mal-
formacion conocida como gemelo acardio o secuen-
cia de perfusion arterial invertida, en referencia a su
fisiopatologia, que afecta al 1 por 100 de los emba-
razos gemelares monocigdticos con placentacion
monocorial, si bien hay descritos casos en gestacio-
nes bicoriales o en gemelos dicigéticos en los que
se produjo una fusion placentaria, como es el que
presentamos?®. No se han identificado condiciones
maternas que predispongan a la aparicién de este
cuadro y tampoco se han descrito recurrencias,
siendo todos ellos casos aislados®. En cuanto al
sexo, la literatura registra un predominio de hembras
entre los acardios, como en nuestro caso©.

El crecimiento intrauterino del feto acardio se
debe a las anastomosis vasculares intraplacentarias
que mantienen la perfusion de sangre desde el feto
normal. De hecho el examen macroscépico de estas
placentas muestra amplias anastomosis arterio-arte-
riales y veno-venosas superficiales”. Sin embargo,
su etiopatogenia no esta clara. Algunos autores pien-
san que el defecto primario serfa una agenesia car-
diaca y que las anastomosis vasculares no serian las
responsables de las anomalias que presenta el acar-
dio®. Otros creen que la causa primaria seria el es-
tablecimiento precoz de comunicaciones vasculares
anoémalas entre ambos embriones, generindose un
flujo invertido de sangre hacia uno de ellos (flujo
venoso en arteria y arterial en vena), inicialmente
normal, con el resultado de atrofia cardiaca secun-
daria. Esa perfusion inadecuada en el feto receptor
seria, también, la responsable de las anomalias que
presenta éste, ya que dicho flujo es de baja presion
y pobremente oxigenado e ingresa en el feto acar-
dio por las arterias iliacas, a diferencia de lo que
ocurre en el feto sano, en el que la perfusion prefe-
rencial es hacia la cabeza, con lo que se crea un es-
tado de hipoxia crénica en el tercio superior de
aquél®. La demostracion ecografica de corazén en
etapas precoces del desarrollo (cinco a seis semanas
de gestacion) del acardio y la existencia de un flujo
arterial invertido mediante Doppler, sugieren que la
patogénesis de este fendmeno es una dismorfogéne-
sis cardiaca secundaria al flujo reverso@12. El flujo
arterial invertido se debe a la dominancia hemodi-
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namica de uno de los gemelos, pero ninguna de las
teorias consigue explicar esta circunstancia. Quiza la
existencia de arteria umbilical tnica, demostrada en
mas del 50 por 100 de los acardios o un desarrollo
circulatorio diferente en ambos embriones, como
consecuencia de una aberracion cromosdémica pro-
ducida por una disyuncion post-fecundacion en el
acardio, favorezcan esta rara anomalia®®,

Hasta el desarrollo de la ecografia el diagndstico
del feto acardio era postnatal. Actualmente la eco-
graffa nos permite el diagndstico prenatal desde los
primeros meses de la gestacion, posibilitando un
mejor pronostico para el feto sano. Los hallazgos
ecograficos mas significativos son la ausencia de ac-
tividad cardiaca en una estructura fetal mas o menos
amorfa que presenta crecimiento en estudios eco-
graficos seriados y que puede mostrar movimientos
espontidneos, tal y como se manifestd en nuestro
caso. La existencia de formaciones quisticas en el
polo cefilico, ausencia de extremidades, general-
mente superiores, y presencia de ecos esqueléticos
abigarrados orientan también al diagnostico. No obs-
tante, en muchas ocasiones el diagnéstico diferencial
con un anencéfalo o con un feto muerto intradtero
no es facil si no se dispone de sistema doppler. El
doppler pulsado y el doppler color permiten de-
mostrar la existencia de anastomosis vasculares en-
tre ambas circulaciones fetales, asi como la existen-
cia de un flujo invertido en el feto acardio con
ondas diast6licas bajas que reflejan el bajo flujo y la
alta resistencia de su arbol vascular@4+1». Con el dop-
pler podremos apreciar la existencia de un sistema
circulatorio sin corazon identificable en el feto acar-
dio y comprobar el grado de bienestar en el feto
normal.

El diagnéstico diferencial se plantea, fundamental-
mente, con el anencéfalo y con feto muerto retenido,
pero también con onfaloceles, teratomas sacrococci-
geos o patologia uterina (miomas submucosos){9.

La gestacion gemelar con feto acardio asocia mul-
tiples complicaciones tanto obstétricas como neona-
tales. Entre las primeras estin el polidramnios (47
por 100), el aborto, la amenaza de parto prematuro,
la rotura prematura de membranas, el hydrops feta-
lis, los accidentes de cordon, distocias, ruptura ute-
rina, aumento del ndmero de cesireas y la muerte
intrattero del feto normal (50 por 100). Entre las se-
gundas la prematuridad (67 por 100), a la que se
atribuye la alta tasa de mortalidad perinatal de los
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fetos sanos (55 por 100), y el sindrome de transfu-
sion feto fetal responsable del hidramnios, la anemia
y la insuficiencia cardiaca congestiva en el feto sano
(53 por 100), causa mas importante de muerte intra-
utero de éste. Algunos autores encuentran una rela-
cion significativa entre el peso del feto acardio/feto
normal y la apariciéon de todas estas complicacio-
nes!”. En el caso presentado se apreciaron signos
de transfusion feto-fetal como el anhidramnios-poli-
dramnios severo y precoz, si bien, no se llegé a ob-
jetivar fallo cardiaco ni hydrops en el feto normal,
quiza por su muerte precoz intrattero. El estudio ne-
cropsico mostré un cordon umbilical mucho mas
grueso en el feto normal que en el acardio.

El pronéstico del gemelo sano esta condicionado
en gran medida por las complicaciones que aparez-
can durante la gestacion. Para mejorarlo es priorita-
rio un control ecogrifico exhaustivo que permita no
s6lo establecer el diagnostico de feto acardio, sino
valorar el estado del feto normal y detectar las posi-
bles complicaciones que puedan presentarse, para
adoptar la actitud terapéutica mas adecuada al caso.

Se han propuesto diversos tratamientos, unos
conservadores y otros invasivos. Entre los primeros

esta la extraccion del feto normal si se le demostrase
por ecografia compromiso cardiovascular, siempre
que fuese maduro; si no lo es, algunos autores pro-
ponen la digitalizacién materna®®. En caso de hi-
dramnios se propugnan las amniocentesis evacuado-
ras y la administracion de indometacina a la madre.
Si hay amenaza de parto prematuro se indica tocoli-
sis. Las medidas invasivas incluyen la cesarea selec-
tiva del feto acardio?, la interrupcion definitiva de
su vascularizacion (fotocoagulacion con laser de las
anastomosis placentarias via fetoscopica, trombosis
del cordén umbilical del acardio insertando una hé-
lice metilica bajo control ecogrifico) o la oclusion
temporal del cordéon umbilical via fetoscopica®.
Para algunos autores esta ultima técnica es la mas
recomendable por tener menos morbilidad que la
cesarea selectiva y menos riesgo de lesiones cere-
brales en el feto sano a consecuencia de la «muerte»
intrattero del acardio por trombosis definitiva de su
cordén. Ya que las terapias invasivas implican ries-
gos tanto para la madre como para el feto sano, la
eleccion de las mismas dependera del momento de
la gestacion, las complicaciones que se presenten y
del estado del feto sano.
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