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REPORTE DE CASOS / CASE REPORT
Acardia fetal, reporte de un caso, enfoque médico y
psicosocial.

Acardia fetal, reporting a case, medical and psychosocial approac.
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La acardia fetal es una rara malformacién congénita que se presenta en embarazos gemelares reportados tradi-
cionalmente como 1:35000 nacidos vivos, aunque hay estudios que afirman que su incidencia podria ser mayor
del 1:9500- 11000 embarazos El presente caso se da en una mujer multipara proveniente del sector rural en cuyo
Unico control se detecta embarazo gemelar de 26 semanas, malformacion en uno de los productos producida por
una anastomosis placentaria y en el otro una grave afectacion cardiaca que termina por provocarle la muerte luego
de su nacimiento. La diferencia de tamano entre el feto normal y el acardico explica las consecuencias de poli hi-
dramnios y el parto prematuro. La falta de controles prenatales impide que se puedan acceder a tiempo a medios
diagnosticos y de tratamiento oportuno.
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Palabras Claves: Acardia fetal, Multipara, Transfusion feto-fetal, malformacion.
ABSTRACT

Fetal acardia is a rare congenital malformation that occurs in twin pregnancies traditionally reported as 1: 35,000
live births, although there are studies that claim that its incidence could be greater than 1: 9500-11000 pregnancies.
The present case occurs in a multiparous woman from the rural sector whose sole control is a twin pregnancy of 26
weeks, malformation in one of the products produced by a placental anastomosis and in the other a serious cardiac
involvement that ends up causing him death After his birth. The difference in size between the normal fetus and
the acardic one explains the consequences of polyhydramnios and premature labor. The lack of prenatal controls
prevents access to timely diagnosis and treatment.

Key Words: Fetal Impingement, Multipara, Fetal-fetal transfusion, malformation

diaca en el gemelo donante; “la muerte de ambos se da
en aproximadamente el 50% de los casos™*.

El diagnostico prenatal es fundamental para re-
ducir la morbi-mortalidad en recién nacidos, una pro-
porcion significativa de la mortalidad infantil (10%) se
atribuye a defectos congénitos del corazén. La ecogra-

Introduccion

La acadia fetal es una anormalidad congénita
asociada a embarazos multiples con una frecuencia de
presentacion de 1 en 35.000 embarazos reportados el
ano' y 1:9500- 11000 embarazos en estudios actuales

convirtiendo a esta malformacion en una condiciéon no
tan rara*>. Estos ocurren cuando un solo ovulo fertili-
zado se divide (4-7 dias después de la fertilizacion) en
embriones genéticamente idénticos los cuales compar-
ten una sola placenta y un solo amnios, pudiendo re-
sultar mds tarde en una fusiéon de elementos tisulares®.

Esta patologia forma parte del Sindrome de Trans-
fusién Feto-Fetal (TFF), también conocida como Se-
cuencia de Perfusion Arterial en Reversa (TRAP, por
sus siglas en inglés). Anatomicamente, existen dos o
tres productos siendo este ultimo mas raro ain)- Uno
de ellos presenta un desarrollo casi normal y es llamado
“el gemelo de la bomba” 0 “donante” porque su corazén
bombea su volemia a la del otro, el cudl acttia como pa-
rasito, recibiendo flujo sanguineo retrégrado de sangre
mal oxigenada a través de la aorta abdominal, resultan-
do en un amplio espectro de malformaciones una de
ellas es conocida como “acardius acephalus” (ausencia
de corazén y/o cabeza). Esta situacion puede ocasionar
polihidramnios, parto prematuro e insuficiencia car-

fia obstétrica es una herramienta ampliamente usada
para el control prenatal, desde las primeras semanas
de gestacion, nos permite controlar no solo la normal
evolucién del desarrollo embrionario y fetal, sino de-
tectar malformaciones congénitas; Incluso, en paises
desarrollados, la ecocardiografia se ha convertido en
una investigacion de rutina’. Se han reportado algu-
nos casos en los que la deteccién temprana de esta rara
anormalidad ha dado lugar a que se realicen diferentes
intervenciones terapéuticas que conllevaron a salvar la
vida de al menos uno de los productos de la gestacion
sin tener mayores complicaciones futuras®*.

Presentamos un caso de embarazo gemelar espon-
taneo de 26,1 semanas en una madre multipara pro-
veniente de una zona rural en cuyo Gnico control se
diagnostica no solo el embarazo gemelar sino también
la malformacion fetal ademads de las complicaciones en
la madre y en el feto donante.
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DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 38 afos, casada, de etnia indigena,
procedente de una zona rural de uno de los cantones de la provin-
cia de Imbabura (EI Inca-Pimampiro) sin ninguna instruccién,
ocupacion quehaceres domésticos; quinta gesta y con anteceden-
te de un aborto espontdneo previo. Llega al Hospital del IESS re-
gional-8 de Ibarra transferida del Seguro Social Campesino con
diagnéstico de embarazo gemelar espontdneo de 26.2 semanas,
muerte y posible malformacién en uno de los productos, situa-
cion detectada en un hallazgo ecografico que realizaron cuando
consultaba por una molestia gastrointestinal convirtiéndose ésta
en su Gnico control prenatal. ]La paciente presentaba un creci-
miento abdominal exagerado (fondo uterino de 41 cm) que al
momento del ingreso refiere epigastralgia, astenia y dolor lumbar
en posicién de decubito dorsal, motivo de su consulta.

La ecografia reporta, Indice de liquido amniético en los
cuatro cuadrantes de 252 mm; feto 1 vivo, (donante) cefalico, de
aspecto morfoldgico normal, con movimientos corporales pre-
sentes, sexo femenino con antropometria correspondiente a 27
semanas y un peso de 970 g. Feto 2 malformado, sin actividad
cardiaca visible, y atrofia evidente del segmento corporal supe-
rior, acéfalo, ausencia de miembros superiores, torax hipotrofico,
se observa presencia de costillas. Abdomen con ascitis y notoria
atrofla visceral. Gran edema de piel y tejido celular subcuténeo;
cordén umbilical con tres vasos. Miembros inferiores hipotrofi-
cos y edematosos.

Los hallazgos fueron confirmados posterior al parto el cual
se llevd a cabo a las 30,3 semanas por cesdrea de emergencia de-
bido a sufrimiento fetal e inicio de actividad uterina espontanea.
El gemelo donante fue sometido previamente a maduracién pul-
monar con dos dosis de betametasona para disminuir el riesgo
de futuras complicaciones respiratorias. Nace el primer producto
de aspecto morfolégico normal de sexo femenino vivo de 1100 g.
de peso, con edema generalizado y ascitis (signos de insuficiencia
cardiaca), el mismo que fallece a las 7 horas del nacimiento.

El segundo producto, macrosémico de aspecto amorfo, que
pesé 2017 g. no viable anencefélico con térax y abdomen defor-
mes; miembros superiores: con amelia en el lado derecho y foco-
melia en el lado izquierdo, con esbozo de 4 dedos, extremidades
inferiores con pies en varo bilateral con 2 y 4 dedos en pie derecho
e izquierdo respectivamente. (Figura 1)

La placenta pesé 690 g. presentaba dos cordones umbilica-
les con anastomosis vascular en la base, uno de ellos con cua-
tro estructuras vasculares y el segundo con tres. (Figura 2). En
el estudio histopatoldgico del gemelo receptor se constata que es
también de sexo femenino por sus drganos externos e internos,

aunque presento ausencia de utero. Organos toracicos ausentes,
anormalidades en el extremo proximal de estdmago y recto, otros
rifiones y glandulas suprarrenales fueron de estructura normal.
Al examen microscopico, los drganos internos presentan signos
de inmadurez y autolisis importantes.

En el examen placentario microscopicamente presenta ve-
llosidades coriales inmaduras, estroma ligeramente hipercelular,
leve disminucién de nédulos sincitiales. En la decidua se observa
depdsitos de fibrina y dreas de necrosis con focos de calcificacion.
Uno de los cordones umbilicales presenta dos arterias y una vena,
el otro cordén, dos arterias y dos venas.
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DISCUSION

El feto arcadico se define como aquel que carece parcial o
totalmente de corazén. Dicha patologia es ahora mds conocida
como Perfusion Arterial Reversa o TRAP debido a que no siem-
pre se van a darse malformaciones de tipo arcadico y es la mani-
festacion extrema de Sindrome de trasfusion feto-fetal (TTTS)
que se da por una anastomosis de la arteria a la arteria y de la
vena a la vena umbilicales con la consecuente perfusion retrd-
grada, es decir, la sangre arterial umbilical del donante fluye hacia
la arteria umbilical del receptor quien sufre de malformaciones
debido a la hipoxemia desde las fases tempranas del desarrollo
embrionario que afecta a la curvatura y fusion del tubo cardia-
co primitivo resultando en la no formacion de corazon y otros
organos’.

La conexién vascular anormal transporta flujo sanguineo
desoxigenado hacia las arterias umbilicales del receptor, favore-
ciendo con un escaso aporte de oxigeno sélo a los vasos iliacos
por lo que permite un mayor desarrollo del polo inferior, es por
eso que los organos del extremo inferior del cuerpo se hallan
mejor formados. Ello podria estar explicado a nivel molecular
debido a que agentes que aumentan los niveles de redox (espe-
cies reactivas de oxigenos generadas por el NADPH oxidasa 4)
pueden modular la diferenciacion de las células cardiotipicas
pluripotenciales, aumentando la proporcién de cardiomiocitos
durante la embriogénesis’.

Por otro lado, el gemelo donante al tener que movilizar su
volemia y la del acardio, sufre sobrecarga, produciéndose en al-
gunos casos insuficiencia cardiaca congestiva (ICC). El riesgo
de prematuridad, poli y oligohidramnios y la anemia son algunas
de las demads consecuencias con una mortalidad asociada del 40-
70% de los casos sin intervencion. Dichas complicaciones se las
puede predecir relacionando el peso del feto acardico con el feto
normal, en este caso, mientras mayor sea el peso del primero el
porcentaje de parto prematuro llegard al 90% y la probabilidad
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Figura 1: A. Apariencia macroscopica del feto acardico, en el que se observa, ausencia de polo cefalico, térax y abdomen deformes, miembro superior

izquierdo con esbozo de 4 dedos y miembro superior derecho rudimentario. Miembros inferiores en varo. B. Radiografia simple del feto acérdico en el

que se observa ausencia de craneo y miembros superiores incompletos.
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Figura 2: Presenta tejido placentario con presencia de dos cordones umbilicales, los cuales se caracterizan por la presencia de anastomosis anémalas,
llamado Sindrome de Transfusion Feto — Fetal o Secuencia de Perfusidn Arterial en Reversa. Anatdmicamente, existieron dos productos: Uno de ellos
presentd un desarrollo casi normal (donante), porque su corazéon bombea su volemia a la del otro producto en cual actia como parasito, recibiendo

flujo sanguineo retrégrado de sangre mal oxigenada.

de polihidramnios (indice de liquido amnidtico entre 8 y 25 cm)
y la falla cardiaca también serd mayor como se vio en el presente
caso’.

Es aspecto morfolégico mds comin es conocido como
“Acardius acephalus” o “Acéfalo u Holoacardio” (65% de los ca-
s0s), se caracteriza por la ausencia de cabeza, aunque puede tener
un esbozo de la base del craneo, no tienen brazos y las extremida-
des inferiores presentan diversos grados de desarrollo. Otra gama
morfoldgica es el Acardio Anceps o Hemiacardio (22%): presenta
una cabeza rudimentaria con esbozo de crdneo y huesos faciales,
y extremidades poco desarrolladas. El Acardius Amorphus (8%)
aparece como una masa desorganizada y sin forma, sin 6rganos
reconocibles, formado por tejido conectivo no diferenciado, car-
tilago, hueso, musculo, pero que puede contener en su interior, al-
guna forma de estructura axial. El Acardio Anceps tiene la forma
mas desarrollada, es decir tiene brazos, piernas y parcialmente ha
desarrollado la cabeza con tejido cerebral y estructuras faciales;
este tipo de gemelo estd asociado a alto riesgo de complicaciones
en el gemelo normal. El subtipo morfoldgico Acardius Acormus
(4%) constituido por una cabeza unida a una placenta. y el Acar-
dius Mielocéfalo (1%): Es la forma mas rara. Semejante al amorfo,
pero con extremidades rudimentarias®.

En nuestro caso las consecuencias morfologicas y las conse-
cuencias hemodindmicas predecibles por el tamaiio del feto acar-
dico estan presentes de forma tipica.

La acardia, generalmente es descubierta por ultrasonografia
de rutina tempranamente en el embarazo, o debido a los hallazgos
clinicos tardios, tales como polihidramnios. La determinacién a
través de ultrasonido de la corionicidad (estado placentario) es
mas conflable antes de las 14 semanas; en embarazos gemelares,
esta conducta de diagndstico y control se hace necesaria debido a
la morbilidad y mortalidad perinatal es cinco veces mayor en ge-
melos monocoriales que en los bicoriales precisamente debido al
TTTS que provoca restriccion selectiva del crecimiento fetal'®!’.

La importancia de un diagndstico temprano radica en la po-
sibilidad de acceder a un tratamiento oportuno que puede variar
desde una conducta expectante con evaluaciones de ultrasonido
periodicas hasta procedimientos invasivos como la ligadura del
cordon, la ablacion del gemelo arcédico y otros procedimientos
con laser o termocoagulacion®. La intervencion puede conducir a
complicaciones relacionadas con el procedimiento, mientras que
el manejo expectante puede no siempre resultar exitoso'.

Segtin el Instituto Nacional de Estadisticas y Censos (IN-
NEC) en Ecuador se registraron en el afio 2015 (12) 273280, de
ellos al menos 7 presentaron una malformacién como la descrita
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y en la provincia de Imbabura se verd un caso de éstos una vez
cada 5 afios.

La OMS considera que el cuidado prenatal temprano peri6-
dico e integral esta orientado a disminuir el riesgo de complica-
ciones, estableciendo un minimo de 5 chequeos por profesional
de Salud calificado como un estandar 6ptimo*’.

Estudios en Latinoamérica revelan que atn existe un 40 %
de incumplimiento en los controles prenatales encontrando que
el estado conyugal no estable y el desempleo materno se asocia a
mayores tasas de fracaso de la atencion prenatal™.

|
CONCLUSIONES

Pese a los esfuerzos de las autoridades nacionales y locales
del MSP de promover el control prenatal a nivel urbano y rural, se
continda teniendo dificultades en ello. Eso nos pone lejos cumplir
la meta de poder realizar un diagndstico temprano y peor ain
una intervencion para disminuir los riesgos que presentamos con
cualquiera de las herramientas terapéuticas que se han desarro-
llado. Pese a ello se debe seguir insistiendo en realizar un ultra-
sonido con un analisis critico del estado placentario en el primer
trimestre y mds atn si existe sospecha de embarazo gemelar.

Independientemente de la conducta a seguir, el resultado
debe ser el Bienestar del gemelo donador, lograr que pueda llegar
al final su gestacion en las mejores condiciones posibles a pesar de
los obstaculos que su hermano le ha puesto en su camino.
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