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Introduccion

El sindrome de transfusion fetofetal presenta una im-
portante morbimortalidad, en parte debida a las alteracio-
nes cardiovasculares que genera.

Casos clinicos

Paciente 1. Se realiza cesarea en la semana 28 por dis-
funciéon miocardica e insuficiencia tricuspidea grave en el
feto receptor. A las 12 h de vida, el feto receptor desarro-
1la un shock refractario. Se objetiva hipertrofia biventri-
cular grave, que acaba en fallecimiento a las 60 h de vida
en fallo multiorganico.

Paciente 2. Se practica cesarea en la semana 29 por car-
diomegalia e insuficiencia cardiaca congestiva. Al nacer
presenta mala perfusion periférica e hipertension. Se obje-
tiva hipertrofia biventricular que progresa hasta generar
una estenosis medioventricular derecha ligera a las 72 h. Se
inicia regresion al octavo dia y persiste ligera hipertrofia a
los 6 meses.

Discusion

Las alteraciones cardiacas en el sindrome de transfusion
fetofetal aparecen sdlo en los fetos receptores. Los hallaz-
gos mas frecuentes son la existencia de dilatacion, hiper-
trofia, disfuncion miocardica, insuficiencia tricuspidea y
estenosis pulmonar. Estas alteraciones suelen regresar con
los meses, pudiendo también empeorar.
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TWIN-TWIN TRANSFUSION SYNDROME
AND CARDIOVASCULAR COMPLICATIONS

Introduction

Twin-twin transfusion syndrome carries high morbidity
and mortality, related in part to the cardiovascular alter-
ations that it produces.
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Case report

Patient 1 underwent a cesarian section at week 28 due to
myocardial dysfunction and severe tricuspid regurgitation
in the recipient twin. Twelve hours after birth the recipi-
ent twin developed refractory shock. Severe biventricular
hypertrophy was observed and the twin died 60 hours af-
ter birth from multisystemic failure.

Patient 2 underwent a cesarian section at week 29 due to
cardiomegaly and cardiac insufficiency in the recipient
twin. At birth, he showed hypertension and poor peripheral
perfusion. Biventricular hypertrophy was observed, which
increased until it produced a mild right midventricular
stenosis at 72 hours, decreasing after the 8th day. Mild hy-
pertrophy persisted at 6 months of life.

Discussion

Cardiovascular alterations appear only in recipient fe-
tuses affected by twin-twin transfusion syndrome. The
most frequent findings are cardiac dilation, hypertro-
phy, myocardial dysfunction, tricuspid regurgitation
and pulmonary stenosis. These alterations usually disap-
pear during the first few months of life, but may also
worsen.
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INTRODUCCION

El sindrome de transfusion fetofetal (TFF) es una com-
plicacion muy grave de los embarazos gemelares mono-
coriales. Antes de la introduccion de las nuevas armas
terapéuticas, su morbilidad y mortalidad eran muy eleva-
das, en gran parte debido a la secuencia de cambios car-
diovasculares.
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CAsoO cLiNICO

Paciente 1

Embarazo gemelar monocorial biamniotico en el que
se establece en la semana 26 el diagnostico de TFF. En la
semana 27 el feto receptor presenta flujo diastolico in-
vertido en arteria umbilical y disfuncion cardiaca, con car-
diomegalia e insuficiencia cardiaca grave, por lo que se
indica cesarea electiva en la semana 28.

Nace un primer gemelo, feto donante, con un peso de
700 g y unos valores en el test de Apgar de 8 al minuto y
9 a los 5 min. Inicia dificultad respiratoria que requiere
soporte con presion positiva continua en via aérea
(CPAP). Presenta tendencia a la hipotension y requiere el
aporte de dopamina a 5 pg/kg/min. A las 48 h se produ-

Figura 1. Ecocardiografia 2-D. Proyeccion paraesternal
larga que muestra hipertrofia biventricular gra-
ve. VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo de-
recho.

Figura 2. Ecocardiografia 2-D. Proyeccion paraesternal
corta ventricular que muestra bipertrofia biven-
tricular grave con luz ventricular muwy reduci-
da. VI ventriculo izquierdo; VD: ventriculo de-
recho.
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ce un empeoramiento respiratorio, por lo que se produce
a intubacion endotraqueal y administracion de una dosis
de surfactante. La radiografia de torax no muestra cardio-
megalia y la ecocardiografia no presenta alteraciones.

El segundo gemelo, feto receptor, pesa 810 g, y unos
valores en el test de Apgar al minuto de 4 y 7 a los 5 min.
Requiere intubacion endotraqueal inmediata y se le ad-
ministra una primera dosis de surfactante. A las 12 h de
vida presenta tendencia a la hipotension, por lo que se
inicia dopamina a 2,5 pg/kg/min. A la media hora, pre-
senta desaturacion con hipotension y bradicardia que re-
vierten tras una dosis de adrenalina. En la radiografia de
torax se objetiva un aumento de la silueta cardiaca, que
se interpreta como fallo de distensibilidad miocardico por
probable miocardiopatia hipertrofica, por lo que se pro-
cede a retirar la dopamina e intentar corregir la hipoten-
sion con aporte de volumen intravascular. Requiere la ad-
ministracion de varias dosis de adrenalina intravenosa y
el establecimiento de una perfusion de adrenalina a
2 ng/kg/min para alcanzar tensiones arteriales medias de
40 mmHg. Al realizar el estudio ecocardiografico se obje-
tiva una hipertrofia extrema con cavidad ventricular muy
disminuida (figs. 1y 2). A las 24 h de vida el paciente se
encuentra en anasarca, anurico, con acidosis metabodlica
persistente, hemorragia intraventricular grado 2-3 y en
fallo multisistémico.

Posteriormente desarrolla hipotension refractaria que
no responde al tratamiento médico, y fallece a las 60 h de
vida.

Paciente 2

Embarazo gemelar monocorial biamniotico, diagnosti-
cado en la semana 26 de TFF. En la semana 28 se objeti-
va una cardiomegalia e insuficiencia cardiaca congestiva
en el feto receptor y ausencia de flujo diastolico en arte-
ria umbilical del feto donante. Ante estos hallazgos, se in-
dica maduracion pulmonar y cesarea electiva en la sema-
na 29.

El primer gemelo, feto receptor, nace con un peso de
1.600 g y unos valores en el test de Apgar al primer mi-
nuto y a los 5 min de 8. Inicia dificultad respiratoria lige-
ra-moderada, por lo que se instaura un CPAP. En la ex-
ploracion fisica llama la atencion una vasoconstriccion y
mala perfusion con hipertension arterial. En la radiografia
de torax se objetiva una cardiomegalia, y en la ecocar-
diografia una hipertrofia marcada (tabique interventricu-
lar [TIV] 6 mm, pared posterior ventricular izquierda
[PPVI] 6,7 mm) con buena contractilidad y un ductus ar-
terioso grande (fig. 3). En la analitica destaca una acidosis
metabolica persistente que requiere la administracion de
bicarbonato. Se produce un empeoramiento respiratorio
que obliga a intubacion endotraqueal, ventilacion meca-
nica y tratamiento con indometacina para inducir el cierre
del ductus arterioso persistente. En el control ecocardio-
grafico de las 72 h la hipertrofia es mas marcada hasta el
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punto de generar una estenosis medioventricular derecha
ligera (gradiente de 17 mmHg) (fig. 4). Se extuba al sép-
timo dia electivamente. En el control del octavo dia la hi-
pertrofia esta en disminucion. Se inicia tratamiento con
captopril, que se suspende a los 4 dias tras normalizacion
tensional. Es dado de alta al mes y medio de vida. En la
actualidad tiene 6 meses y en nuestro Gltimo control per-
siste una ligera hipertrofia.

El segundo gemelo, feto donante, nacid con un peso
de 850 gy un test de Apgar al minuto de 8 y de 9 a los
5 min. Presentd minimo estrés respiratorio, que evolu-
cion6 favorablemente. La exploracion, analitica, radiogra-
fia de torax y ecocardiografia fueron normales.

DiscusiON

El porcentaje de gemelos monozigoticos es del 3,5 %o,
de los que aproximadamente el 70% son de caricter mo-
nocorial. Se reconoce que el 98% de estas placentas mo-
nocoriales presentan anastomosis entre los lechos, sin
embargo el TFF afecta solo al 10-15% de todas las gesta-
ciones monocoriales biamni6ticas!2.

Este sindrome presenta una mortalidad sin tratamiento
del 80-100%, y supone el 15-17% de las muertes perina-
tales en los embarazos gemelares. Se han alcanzado ta-
sas de supervivencia de hasta el 80 % gracias a las nue-
vas terapéuticas (amniodrenaje, septostomia y ablacion
con laser de las anastomosis)3-.

La fisiopatologia de este proceso no queda del todo
clara. Se habla de un desequilibrio de flujo en las anasto-
mosis profundas que no es compensado por las superfi-
ciales, lo cual generaria una hipovolemia y oligoamnios
en el donante e hipervolemia y polihidramnios en el re-
ceptor. También se especula con que el problema se
deba a un aumento de la precarga por un aumento del
eje renina-angiotensina en el donante hipovolémico que
afectaria al receptor y a la placenta. También se conside-
ra el papel de la endotelina 1, que se halla elevada en
los receptores y que presenta una notoria accion vaso-
constrictora e hipertrofiante3>7.

La mortalidad de este proceso se encuentra relacionada
de manera importante con la afectacion cardiovascular y
la prematuridad que induce. La morbilidad tras el parto
incluye la propia de la prematuridad y la morbilidad car-
diaca y neurologica propias de esta entidad.

La afectacion cardiaca es exclusiva de los fetos recep-
tores y presenta una expresion variable, de tal manera
que los hallazgos constantes son por frecuencia: cardio-
megalia, dilatacion, hipertrofia, baja fraccion de eyec-
cion, insuficiencia tricuspidea, estenosis pulmonar sub-
valvular, valvular y supravalvular, hipertension arterial
sistémica, etc.357-16,

Asi, Rekha et al presentan la cardiomegalia, dilatacion e
hipertrofia como hallazgos constantes, y la insuficiencia
tricuspidea, la disfuncion miocardica y la estenosis pul-
monar como frecuentes, apuntando un hecho, que es la
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Figura 3. Ecocardiografia 2-D. Proyeccion paraesternal
larga que muestra hipertrofia marcada de tabi-
que y pared posterior del ventriculo izquierdo.
VI: Ventriculo izquierdo; VD: ventriculo dere-
cho; Al auricula izquierda; AO: aorta.
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Figura 4. Ecocardiografia Doppler. Proyeccion apical
cuatro camaras que muestra en drea medio-
ventricular derecha una estenosis ligera con
gradiente de 19 mmHg.

tendencia de estas alteraciones a regresar, pero también,
aportando la experiencia de varios de sus casos en los
que se produjo un incremento de la obstruccion pulmo-
nar después del parto, hasta el punto de requerir valvulo-
plastia. Mareschal-Desandes et al® presentan dos casos en
los que los hallazgos son dilatacion, disfuncion e insufi-
ciencia tricuspidea con normalizacion al mes de vida.
Karatza et al> poseen una de las series mas largas y con-
sidera que existen diferencias significativas con los con-
troles en la cardiomegalia y en la velocidad aodrtica y pul-
monar, siendo frecuente la hipertrofia, regurgitacion
auriculoventricular y la estenosis pulmonar (una parte de
las cuales requiri6 dilatacion). Sympson et al'! presentan
como hallazgos mas frecuentes la disfuncion miocardica,
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dilatacion e insuficiencia tricuspidea, pero hace referencia
a otros autores en los que predomina sobre todo la hi-
pertrofia. Lougheed et al.3 apuntan un dato importante al
informar de que un caso desarroll6 la estenosis pulmonar
a los 2 anos de vida, lo cual obliga a prolongar los con-
troles en estos ninos, aun estando asintomaticos. Fesslova
et al’ aportan como hallazgos mis frecuentes la dilata-
cion e hipertrofia, junto con la insuficiencia tricuspidea.
Destaca en sus casos un alto porcentaje de predominio
de la hipertrofia en el ventriculo izquierdo en vez de en
el derecho, recogido en la mayoria de las series. Zosmer
et al® remarcan la aceleracion pulmonar y la insuficiencia
tricuspidea, y muestran otro caso de un nifio con ecogra-
fia normal al nacimiento y que luego present6 alteracio-
nes severas (estenosis pulmonar e hipertrofia severas).

En nuestra experiencia, los hallazgos mas constantes
fueron la cardiomegalia y la hipertrofia miocardica. La fre-
cuencia con la que en el TFF se instaura patologia car-
diaca y gravedad de los cuadros obliga a un estrecho se-
guimiento cardiologico que debe de prolongarse mas alla
del periodo neonatal, incluso a pesar de la resolucion de
los sintomas, debido a la posibilidad de morbilidad car-
diaca tardia existente en esta entidad.
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