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PALABRAS CLAVE Resumen Presentamos el caso de un embarazo gemelar con malformacién compleja en uno de
Body stalk anomaly; los fetos. El examen ecografico evidencié un importante defecto de la pared abdominal anterior,
Embarazo gemelar; mielomeningocele lumbosacro, cifoescoliosis severa y ausencia del cordon umbilical. Estos
Diagnéstico ecografico hallazgos son compatibles con el diagnostico de body stalk anomaly.

prenatal El feto no afectado tuvo un buen resultado neonatal.
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Abstract Wereporta case of twin pregnancy with a discordant anomaly of one of the foetus. The
ultrasound examination revealed a large abdominal wall defect, lumbosacral myelomeningocele,
severe kyphoscoliosis and absence of umbilical cord. These ultrasound findings were diagnosed as
Body Stalk Anomaly.

The unaffected twin had a positive neonatal outcome.
© 2009 SEGO. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion Esto explica la adhesion placentaria sobre el feto, que
condiciona las deformidades esqueléticas. En el 95% de los
casos se diagnostican defectos de los miembros y en el 75%
esta presente una severa cifoescoliosis. Otras anomalias
asociadas son los defectos de tubo neural, alteraciones
craneofaciales y malformaciones de la pared toracica y
6rganos internos®.
El amplio espectro fenotipico de esta entidad ha originado
* Autor para correspondencia. distintas denominaciones, como limb body wall complex o
Correo electrénico: cherodriguezsuarez@yahoo.es sindrome del cordén umbilical corto. También se ha descrito
(M.J. Rodriguez Suarez). como una variante del sindrome de bridas amnioticas.

Body stalk anomaly es un cuadro polimalformativo, caracte-
rizado por un defecto importante de la pared abdominal
con protrusion variable del contenido visceral, y un cordon
umbilical ausente o corto y displasico’"?.
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No existe consenso sobre el nombre mas apropiado ni
tampoco respecto a si es la misma afeccién®.

Caso clinico

Primigesta de 36 afos, con gestacion obtenida por fecunda-
cion in vitro, sin otros antecedentes clinicos de interés.

El estudio ecografico de la semana 11 objetivd una ges-
tacion gemelar bicorial biamniética, con malformaciéon com-
pleja en el polo caudal del segundo feto: defecto severo de
pared abdominal con herniacion masiva visceral, mielome-
ningocele lumbosacro y malposicion de los miembros infe-
riores; translucencia nucal de 7,5 mm, con hueso nasal
presente y ductus venoso no valorable (fig. 1y 2).

El cribado combinado del primer trimestre resulté normal
para el primer feto y alterado en el afectado. Los cariotipos
de ambas nifas fueron normales. Los valores de alfafetopro-
teina en el liqguido amniético mostraron valores normales en
el primer gemelo y muy elevados en el segundo (fig. 3 y 4).

Se derivo la paciente al Hospital 12 de Octubre de Madridy
se desaconsejo la realizacion de un feticidio selectivo.

El seguimiento ecografico mostraba un progresivo retraso
en el crecimiento del feto malformado, con oligoamnios e
hipoplasia toracica.

En ningln estudio se logré visualizar el cordén umbilical
del feto afectado.

La paciente ingreso6 por rotura prematura de membranas
en la semana 36, con presentacion podalica de ambos fetos.
Se realizd una cesarea y se extrajo un feto mujer fenotipi-
camente normal de 2.430 g y una puntuacion en la prueba de
Apgar 7/9; el segundo feto era una mujer polimalformada
de 1.650g y muerta al nacimiento. La placenta estaba
firmemente adherida al abdomen fetal, con solo un cordon
umbilical de morfologia normal (fig. 5y 6).

El estudio histologico confirmo los hallazgos ecograficos.

Discusion

Body stalk anomaly es una entidad infrecuente. Su incidencia
es de 1:14.300 recién nacidos’. Daskalakis et al® refieren una

Figura 1

Imagen al nacimiento del defecto de pared abdominal
y malposicion de miembros inferiores. Se aprecia el meningocele
lumbosacro.

Figura 2  Vision al nacimiento del mielomeningocele con mal-
posicion marcada de extremidades inferiores.

Figura 3 Recién nacido con defecto importante de pared
abdominal anterior y herniacion visceral.
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Figura 4

Imagen ecografica del mielomeningocele lumbosacro.
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Figura 5 Placenta adherida al abdomen fetal condicionando
una escoliosis marcada.
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Figura 6

Feto con defecto de pared abdominal anterior,
escoliosis y malposicion de extremidades inferiores.

incidencia de 1:7500 en el primer trimestre, lo que sugiere un
importante nimero de pérdidas fetales debido a esta afec-
cion.

Su etiologia es controvertida y no existe evidencia de
causa genética’ '%. Afecta por igual a ambos sexos. No se
ha encontrado asociacion con las técnicas de reproduccion
asistida.

El diagnostico se basa en los hallazgos ecograficos: debe
considerarse siempre ante un defecto severo de la pared
abdominal con un cordon umbilical ausente o corto.

Algunas de las malformaciones que caracterizan esta
afeccion pueden apreciarse ya en el estudio del primer
trimestre. En el 71,4% la translucencia nucal esta por encima
del percentil 953.

La elevacion de la alfafetoproteina es caracteristica,
aunque no se ha establecido correlacion entre sus valores
y la severidad del proceso'".

El diagndstico diferencial debe realizarse con otras pato-
logias que cursan con defectos de la pared abdominal, como

el sindrome de bridas amniéticas, la pentalogia de Cantrell,
el sindrome de Beckwith Wiedemann o el OEIS complex
(onfalocele, extrofia de cloaca, ano imperforado y defecto
de tubo neural)'2.

El manejo de esta entidad es variable. A pesar de no tener
una base genética, la mayoria de los autores estudian el
cariotipo fetal.

En las gestaciones multiples con afectacion discordante se
puede valorar la realizacion de un feticidio selectivo. Smreck
et al'® describen esta técnica en una gestacion tricorial
triamnidtica con evolucién favorable de los gemelos no
afectados.

Respecto a la via del parto, puede intentarse un parto
vaginal en las gestaciones (nicas, dada la naturaleza letal de
la enfermedad®.

La mayoria de los autores en los casos de gestaciones
multiples y afectacion discordante realizaron una cesarea'.

El prondstico es muy malo, con mortalidad fetal intrau-
terina o al nacimiento. Kanamori et al'® describen un caso de
supervivencia neonatal tras cirugia y cuidados intensivos.

Su presentacion es esporadica, por lo que el riesgo de
recurrencia es bajo.
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