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Resumen

El «monstruo» acardius probablemente representa la més rara
y severa de las anomalias congénitas. Esta grotesca malforma-
cién, caracterizada por la ausencia de un corazén funcional,
s6lo sucede en gestaciones multiples. El feto afectado sobre-
vive intra(itero gracias a anastomosis parasitas con la circula-
cion del feto normal. Los trastornos hemodinadmicos en la per-
fusion placentaria debidos a esta anomalfa vascular permiten
la transfusion interfetal y, con ello, que uno de los gemelos
reciba retrégradamente sangre escasamente oxigenada y con
productos metahélicos de desecho. El resultado es la constitu-
cion de un feto malformado, acardio e inviable. Las complica-
ciones en el feto sano suelen relacionarse con fallo cardiaco,
hidramnios y parto prematuro, circunstancias de las que deriva
una significativa mortalidad. El diagnéstico precoz es esencial
para establecer un plan enfocado a reducir la morbimortalidad
del gemelo sano.

Se presenta un nuevo caso de acardius (modalidad anceps).

Palabras clave

Acardius, gestacién multiple, secuencia de perfusion arterial
retrégrada entre gemelos, sindrome de transfusion fetofetal

Abstract

Title: Acardius anceps and twin pregnancy: report of a case

The acardiac monster represents a rare but one of the most
severe congenital anomalies. This grotesque malformation,
characterized by the absence of a functioning heart, occurs on-
ly in multiple pregnancies. The affected fetus is sustained by
parasitic anastomoses to the umbilical blood vessels of the
normal fetus. Hemodynamic disturbances in placental perfu-
sion via abnormal vascular anastomoses allow inter-fetal
transfusion to occur. Because of this perfusion, one of the
twins receives poorly oxygenated blood containing metabolic
waste products. Retrograde placental perfusion leads to the
formation of a nonviable malformed acardiac fetus. Complica-
tions in the healthy twin include heart failure, hydramnios and,
finally, premature delivery, which is the cause of most of the
deaths. Early diagnosis is essential to formulate a plan of ma-
nagement focused on the normal twin.

We report a case of an acardius anceps and twin pregnancy.
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Introduccion

El «monstruo» acardius sigue despertando el interés de em-
brilogos, pat6logos, obstetras y pediatras’. La situacion viene
definida por la ausencia total o parcial de un corazén funcional.
Sucede en embarazos mdltiples en los que pueden establecer-
se anastomosis vasculares placentarias entre el acardius, que
es receptor pasivo de la circulacién sanguinea y por definicién
no viable, y el gemelo «normal», cuyo corazén propulsa la vole-
mia propia y la del gemelo «parasito». Para algunas autores se
tratarfa de la manifestacion méas severa del sindrome de trans-
fusién fetofetal, reservandole por ello la denominacién «se-
cuencia de perfusion arterial retrégrada», o TRAP (twin revers-
ed arterial perfusion/®; otros rechazan esta interpretacion
basandose en que, mientras en el citado sindrome las anasto-
mosis son arteriovenosas, en el acardius son arterioarteriales
y venovenosas®. Aportaciones anecddticas, como el paciente 4
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de la serie de Chi, afiaden dudas conceptuales al confirmar que
en gestaciones con feto acardio también pueden observarse
anastomosis arteriovenosas en la placenta’.

Caso clinico

Madre de 37 afios de edad, primigesta, emigrante magrebi en
transito. La anamnesis fue muy limitada e improductiva a pesar
de contar con un traductor. Ingresa con un embarazo gemelar
en la semana 24 de gestacion con parto inminente.

Gemelo 1. Vardn polimalformado, con hidropesia, que so-
brevive escasos segundos a la ligadura del cordén umbili-
cal. Tenfa un peso de 1.230 g, y una longitud aproximada de
40 cm. Presentaba un polo cefdlico con pilosidad fina en el
cuero cabelludo, y ausencia de facciones reconocibles; se
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Figura 1. Aspecto macroscdpico

acumulaban formaciones vegetantes en la depresion cen-
tral anterior. No se reconocian los globos oculares, los pa-
bellones auriculares ni el cuello. El tronco no presentaba
extremidades superiores. El cordén umbilical era delgado (8
mm), con una vena y dos arterias; el pene erecto, con au-
sencia de bolsa escrotal y de génadas palpables; ano au-
sente. Las extremidades inferiores eran deformes, con sélo
dos dedos en cada pie (figura 1).

Gemelo 2. Fenotipo normal con genitales externos femeni-
nos. Peso 671 g, longitud 31 cm, perimetro cefélico 22 cm.
Rubicunda y con discreto edema generalizado. Cordén umbi-
lical de 12 mm de didmetro, con una vena y dos arterias. Re-
quirié reanimacion superficial. Desarroll6 posteriormente un
sindrome de insuficiencia respiratoria tipo 1, que no respon-
dia a las medidas convencionales (asistencia respiratoria,
surfactante, inotrépicos), complicandose con una hemorragia
pulmonar. Falleci6 a las 32 horas de vida. Por dificultades
técnicas, no fue posible obtener el cariotipo, ni se permitio la
necropsia.

Placenta y cordones umbilicales. Monocorial y biamnidti-
ca. Cordones umbilicales con cierta discrepancia de calibre,
insertados en V en la placa corial (figura 2). En el area de inser-
cidn se observa una anastomosis vascular entre ambos de apa-
rente naturaleza venovenosa. Este hecho se confirmaria en el
examen microscopico ulterior.

Estudio radiografico del gemelo 1 (figura 3). Gran espesor
de los tejidos blandos. En el polo cefélico se observaba una
formacion de densidad dsea que caudalmente se continuaba
con un raquis sin alteraciones morfoldgicas significativas. Pa-
rrilla costal integra. Esbozos de oméplatos y de crestas iliacas.
Fémures, tibias y peronés normales. Metatarsos mal visualiza-
dos. Dos dedos en cada pie. Ausencia de extremidades supe-
riores.

Figura 2. Insercion en V de los cordones umbilicales en la placenta
monocorial, biamnidtica. Discrepancia de calibre (el mas delgado
corresponde al acardius). Aparente anastomosis venovenosa

Figura 3. Imagen radiogréfica del acardius

Examen anatomopatoldgico del gemelo 1

Examen macroscdpico. Malformaciones externas, ya descritas.
Al corte, se apreciaba un abundantisimo tejido mixoide subcu-
taneo, restos de misculo estriado en el térax y cavidad quistica
en la regién hemitoracica derecha. Parrilla costal aparente-
mente integra. Corazén tubular con cavidad Gnica. No se reco-
nocen los pulmones, el eséfago ni el estémago. Paquete intes-
tinal cubierto por peritoneo. Ausencia de higado y pancreas.
Monorreno (izquierdo). Génadas bilaterales. Vejiga urinaria.
Formacién peniforme con meato urinario. Ausencia de ano.
Craneo limitado a una estructura caliciforme basal que contie-
ne una estructura nerviosa con apariencia de cerebelo.
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Examen microscdpico. Cordones umbilicales sin alteraciones
histolégicas relevantes. Cortocircuitos venovenosos en la in-
sercion placentaria. Hematoma subcorial. Se observan dos
cavidades amnidticas. Amielia superior bilateral. Hipodactilia
de miembros inferiores. Hipoplasia del pulmén derecho, pan-
creas, higado y cerebro. Agenesia del eséfago, estémago, pul-
mon izquierdo, rifién y gldndula adrenal izquierdos. Malforma-
cion cardiaca compleja con presencia de una auricula y tronco
arterial Unico. Ausencia del diafragma, esternon y claviculas.
Imperforacién anal. Organos sexuales internos ambiguos (por
inmadurez). Pene normoconformado, escroto ausente. Aprecia-
ble edema cutaneo y de tejido celular subcutaneo. Inmadurez
visceral generalizada. Congestion vascular generalizada.

Discusion

Se define al «monstruo» acardius como el producto resultante
de la ausencia total o parcial de un corazén funcional durante
un determinado periodo de la embriogenia’. Se ha considerado
que tal patologia es exclusiva de gestaciones maltiples mono-
coriales por ser ésta una modalidad de placentacion en la que
las anastomosis vasculares son practicamente universales®®.
Sin embargo, tamhién se ha descrito en embarazos dicoriales
con fusion de ambas placentas’ y, de hecho, en el 1,5% de la
serie de gemelos dicigotos con placentas fusionadas estudia-
dos por Robertson y Neer en 19838 pudieron identificarse tales
anastomosis. Estos autores consideran que, excepcionalmen-
te, las anastomosis vasculares cruzadas en placentaciones di-
coriénicas pueden causar un sindrome de transfusion interfetal
incluso en fetos de distinto sexo®. Aunque en una amplia inves-
tigacion sobre la circulacion placentaria en gemelos Bleisch no
hall6 anastomosis demostrables en las placentas dicoriénicas,
este autor hace referencia a casos publicados de anastomosis
en esta modalidad de placentacion en gemelos sexualmente
discordantes®.

Desde un punto de vista conceptual, se distinguen dos mo-
dalidades del trastorno: el holoacardius, caracterizado por la
ausencia absoluta de corazén, y el hemiacardius con carencia
parcial de éste. En ambos casos la viscera cardiaca serfa fun-
cionalmente ineficaz.

Segun las alteraciones acompafiantes, se distinguen varios
subtipos'? (tabla 1).

Se estima que la incidencia de acardius es de 1 caso por
cada 35.600 partos y de 1 por cada 100 gemelos monocigo-
tos* el periodo gestacional de éstos oscila entre las semanas
20y 33"

Se han considerado cuatro teorfas patogénicas®:

1. Vascular. La existencia de anastomosis arterioarteriales y
venovenosas permite una circulacion «retrégrada» en uno de
los gemelos (el acardius) gracias a la dominancia hemodina-
mica del gemelo «sano». Esta circunstancia, confirmada
mediante ecografia Doppler®#, comporta trastornos hemodi-
namicos y un riego con sangre desaturada de O, y pobre en

Variedades del «<monstruo» acardius

o Anceps (o paracephalus o aceps). El més diferenciado. Cabeza
generalmente pequefia y malformada con remanentes de
huesos craneales y cerebro (a veces, holoprosencefalia), facies
inmadura, 6rganos toracicos rudimentarios, frecuentes atresias
intestinales, higado y bazo hipoplasicos, rifiones displasicos
y extremidades més o menos desarrolladas

e Acephalus. Carece de porcion cefalica. Tronco y 6rganos
internos con diferente grado de desarrollo. Las extremidades
inferiores estan presentes, las superiores pueden faltar

® Amorphus. El menor grado de diferenciacién: no reconocible
como forma humana. Semeja un quiste epidérmico con cordén
umbilical (contienen hueso, cartilago, grasa y tejidos muscular
y fibroso)

o Acormus. Excepcional. «Cabeza sin cuerpo». El polo cefélico
puede estar fijado a la placenta de forma directa o a través de
un cordén umbilical

e Mielacephalus. Masa amorfa que recuerda el aspecto de una
o varias extremidades

nutrientes en el feto afectado?. La alteracién hemodinamica
podria explicar tanto la atrofia del corazén o su persistencia
en estado embrionario como el resto de las malformaciones
observadas en el sindrome. No se conoce el motivo de la
dominancia circulatoria de uno de los gemelos.

2. Genética. No parece muy fundamentada, pues ninguna de
las anomalias cromosdomicas descritas anecddticamente®
permite explicar el sindrome polimalformativo que caracte-
riza al acardius.

3. Disembriogenia cardiaca. La ausencia de corazon constitui-
ria el primum movens del sindrome. El gemelo acardius seria
constitucionalmente anormal desde el comienzo del desa-
rrollo, y sobreviviria gracias a las anastomosis vasculares
establecidas con su pareja. Esta teorfa, y la que a continua-
cién se describe, estan muy desacreditadas.

4. Trastorno inmunolégico. El feto acardius seria inmunocom-
petente y sufrirfa un fenémeno de rechazo por parte del ge-
melo «normal».

La ultrasonograffa transvaginal seriada es extraordinariamente
(til para la deteccion precoz y el seguimiento de esta anoma-
lia, pues permite confirmar latidos cardiacos independientes
en ambos embriones, el cese de la actividad cardiaca en uno
de ellos y, en esta circunstancia, el establecimiento de un flujo
retrégrado a través del cordén umbilical del acardius. Esta téc-
nica facilita detectar la amplitud y las caracteristicas del pro-
ceso malformativo ya en el primer trimestre de la gestacion®.

Respecto al pronéstico, el feto acardius es, por definicién,
inviable, y la mortalidad del gemelo «sano» oscila entre el 50y
el 70% de los casos®.

Los principales problemas perinatales asociados a las ges-
taciones con un gemelo acardio son el fallo cardiaco congesti-
vo del gemelo donante, el hidramnios (por la poliuria secunda-
ria a la sintesis del factor natriurético atrial en la situacién de
sobrecarga circulatoria) y el parto prematuro. Estos episodios
suelen suceder en el periodo previable (22-26 semanas)?, de
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modo que el diagndstico precoz permite establecer medidas
terapéuticas que reducen la morbimortalidad del gemelo «nor-
mal».

Entre los supervivientes se han observado diversas altera-
ciones neuroldgicas por lesiones hipéxico-isquémicas que po-
drian derivar de trastornos hemodindmicos intragestaciona-
les, como hipoperfusion, ectasia y microembolizacion’. También
pueden generar complicaciones propias de la prematuridad,
retraso posnatal del desarrollo y déficit del crecimiento™. Todo
ello subraya la necesidad de vigilar en los gemelos «sanos» el
posible desarrollo de signos de afectacién del sistema nervioso
central’. Moore et al % sugieren que cuando el peso del acar-
dius supera el 50% del gemelo «normal», se incrementa signi-
ficativamente la frecuencia de fallo cardiaco, hidramnios y
prematuridad®.

Se han descrito diversas posibilidades terapéuticas encami-
nadas a evitar la mortalidad o reducir la morbilidad del gemelo
«normal»'2'*Una amplia revision acerca de las modalidades
terapéuticas ha concluido que la ablacién intrafetal es el trata-
miento de eleccion para los fetos acardius, al ser mas simple,
inocua y eficaz que las técnicas de oclusion del cordon'™. Il
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